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Глава 8. Заболевания органов эндокринной системы
(код МКБ: Е00 -  Е90)
(Лысенко И.М.)
Сахарный диабет у детей (код МКБ: ЕЮ -  Е14). Этиология, 
патогенез, клиника, диагностика и лечение сахарного диабета у де­
тей
Сахарный диабет - одно из наиболее распространённых заболе­
ваний характеризуется: гипергликемией, как после приёма пищи, так и 
натощак; глюкозурией, обусловлено абсолютной или относительной не­
достаточностью инсулина в организме, приводит к нарушению обмена 
веществ, поражению сосудов, нейропатии и патологическим изменени­
ям в различных органах и тканях. Отличается длительным (пожизнен­
ным) течением, приводящим к ранней инвалидности и сокращению 
длительности жизни больного.
Классификация сахарного диабета и других нарушений толе­
рантности к глюкозе
А. Клинические классы: сахарный диабет • инсулинозависимый 
тип -  тип 1; инсулинонезависимый тип -  тип 2: а) у лиц с нормальной 
массой тела; б) у лиц с ожирением.
Другие типы, включая сахарный диабет, сопутствующий опреде­
ленным состояниям или синдромам, таким как: I) заболевания подже­
лудочной железы, 2) болезни гормональной этиологии, 3) состояния, 
вызванные лекарственными средствами или химическими веществами, 
4) изменения рецепторов инсулина, 5) определенные генетические син­
дромы, 6) смешанные состояния.
Нарушения толерантности к  глюкозе: а) у лиц с нормальной 
массой тела; б) у лиц с ожирением; в) нарушенная толерантность к глю­
козе, связанная с другими определенными состояниями и синдромами. 
Диабет беременных.
Б. Достоверные классы риска (лица с нормальной толерант­
ностью к глюкозе, но со значительно увеличенным риском развития 
диабета). Предшествовавшие нарушения толерантности к глюкозе. 
Потенциальные нарушения толерантности к глюкозе.
Инсулинозависимый сахарный диабет (код МКБ: ЕЮ)
-  (ИЗСД, сахарный диабет типа I) - это заболевание, которое вы­
зывается разрушением Р-клеток островков поджелудочной железы. Как 
правило, ИЗСД впервые диагностируется у детей, подростков и моло­
дых людей (старое название ювенильный диабет), но может начинаться 
в любом возрасте. Современное название болезни - ИЗСД - говорит о 
том, что больше испытывают пожизненную потребность в инсулине.
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Этиология и патология ИЗСД
1. Генетическая предрасположенность - обусловлена несколькими 
генами, которые относящимися, в том числе, к области HLA на корот­
ком плече 6-й хромосомы.
2. Главное звено патогенеза ИЗСД - разрушение р-клеток. Этот 
процесс чаще имеет аутоиммунную природу и обусловлен врожденным 
отсутствием или потерей толерантности к аутоантигенам р-клеток, (ау­
тоиммунная реакция может быть спонтанной и индуцированной, после 
запуска ее активируются как клеточное так и гуморальное звено имму­
нитета) инсулита (воспаления островков поджелудочной железы) про­
является, в первую очередь, мононукпеарной инфильтрацией островков 
и подтверждает участие клеточного звена иммунитета в патогенезе 
ИЗСД.
3. Начальное, медленное разрушение р-клеток не сопровождается 
нарушениями углеводного обмена. Эта фаза болезни называется ла­
тентным ИЗСД или доклиническим периодом ИЗСД. При поражении 
80-95% Р-клеток наступает абсолютный дефицит инсулина, развиваются 
метаболические нарушения и развивается клинический период болезни.
4. Вирусные инфекции ф-тропные) могут индуцировать аутоим­
мунную реакцию против Р-клеток у детей с генетической предрасполо­
женностью (например, вирус Коксаки В, паротита, краснухи, ветряной 
оспы, кори и т. д.).
5. Токсические вещества также могут избирательно поражать Р- 
клетки и индуцировать аутоиммунную реакцию (например, соединения 
нитрозомочевины и другие нитро-, аминосодержащие вещества; лекар­
ственные средства, в т.ч., противоопухолевые препараты, некоторые 
гипотензивные средства и др.).
Клиника
1. Доклинический период болезни ИЗСД
Аутоиммунная реакция против Р-клеток у большинства больных 
начинается за несколько лет до клинического проявления ИЗСД. Этот 
период условно делится на две стадии: раннюю и позднюю.
На ранней стадии нарушение толерантности к глюкозе и другие 
метаболические сдвиги отсутствуют. Но выявить раннюю стадию док­
линического периода ИЗСД можно путем анализа аутоантител к антиге­
нам Р-клеток.
На поздней стадии, когда погибает более 50% р-клеток, наруше­
ние толерантности к глюкозе может быть обнаружено по снижению 
секреции С-пептида или инсулина в ответ на внутривенное введение 
глюкозы.
Понимание событий доклинического периода ИЗСД -  необходи­
мое условие для разработки подходов к первичной профилактике бо-
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лезни, т. к. ни один из известных методов терапии не позволяет добить­
ся полного излечения пациентов.
Цель первичной профилактики ИЗСД - предупредить развитие ау­
тоиммунной реакции против р-клеток или замедпить/блокировать уже 
начавшуюся реакцию.
2. Первые клинические проявления ИЗСД
I. Классические симптомы
- Полиурия. В результате гипергликемии происходит усиленная 
экскреция глюкозы, что вызывает резкое увеличение диуреза. Для детей 
младшего возраста характерно недержание мочи.
- Полидипсия. Потеря воды сопровождается постоянной жаждой.
- Потеря массы (патогномоничный признак для ИЗСД). Причи­
ной является экскреция глюкозы (потери калорий) и полиурия. При 
ИНЗСД наблюдается избыточный вес. Для детей характерна потеря веса 
к моменту клинического проявления ИЗСД.
- Сухость слизистых и кожи - связана с потерей воды и особен­
но часто бывает у детей.
- Полифагия - постоянное чувство голода (нарушена утилизация 
глюкозы и имеется сдвиг электролитного обмена)
- Утомляемость и слабость - также обусловлены нарушением 
утилизации глюкозы и сдвигами электролитного обмена.
- Частые инфекции - для детей особенно характерны кожные 
инфекции (например, кандидоз промежности у девочек)
В 20% случаев первыми проявлениями ИЗСД у детей оказывают­
ся ДКА (диабетический кетоацидоз) или кетоацидотическая кома. Более 
80% больных обращаются к врачу не позже чем через 3 недели после 
появления симптомов заболевания.
Основные этапы диагностики сахарного диабета
Доклинический этап. Заключается в выявлении лиц с факторами 
риска развития сахарного диабета, исследовании у них уровня глюкозы 
в крови и моче и проведении, при нормальных показателях, теста толе­
рантности к глюкозе или пируватдегидрогеназного теста. Исследование 
содержания в крови глюкозы, а также упрощённый тест толерантности 
к глюкозе производятся всем больным, находящимся на лечении в ста­
ционаре или посетившим врача поликлиники (амбулатории) по поводу 
других заболеваний. У всех стационарных больных определяется, кроме 
того, содержание глюкозы в суточной порции мочи.
При наличии симптомов ИЗСД лабораторное исследование необ­
ходимо для подтверждения клинического диагноза. В отсутствии сим­
птомов - лабораторная диагностика позволяет заподозрить ИЗСД или 
установить точный диагноз (гипергликемия натощак и кетоновые тела в
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моче). Поэтому лабораторная диагностика имеет особое значение в док­
линическом периоде болезни.
Клинический этап включает сбор анамнеза, объективное и до­
полнительное (лабораторное, инструментальное) исследования.
Анамнез. В процессе детального опроса по всем органам и систе­
мам выясняется наличие таких проявлений сахарного диабета, как су­
хость во рту, жажда, частое и обильное мочеиспускание, умень­
шение массы тела (особенно при сахарном диабете I типа), у лиц мо­
лодого возраста слабость, зуд кожи и слизистых оболочек наружных 
половых органов. Однако при лёгких формах сахарного диабета на фоне 
адекватно проводимой терапии отдельные жалобы могут отсутствовать 
или быть слабо выраженными. При длительном течении заболевания 
больные могут предъявлять жалобы на боль в ногах, парестезии, полза­
ние мурашек, онемение, судороги мышц конечностей, снижение зрения, 
боль в области сердца, что свидетельствует о вовлечении в процесс раз­
личных органов и систем, в первую очередь органов кровообращения и 
нервной системы.
Жалобы на нарушения функции органов пищеварения больные 
сахарным диабетом предъявляют часто. При этом выясняется характер 
аппетита, состояние дёсен, наличие их кровоточивости. Некоторые 
больные жалуются на вздутие живота, тошноту, жидкий стул, боль в 
животе, преимущественно в правом подребёрье.
Нарушения функции мочевых органов проявляются учащением 
мочеиспускания, недержанием мочи, зудом в области наружных поло­
вых органов, болью в пояснице.
Поражение опорно-двигательного аппарата у больных сахарным 
диабетом проявляется болью в мышцах, особенно голеней, и в суставах, 
нередко с ограничением их подвижности.
Изменение функции центральной нервной системы сопровожда­
ется повышением раздражительности, снижением памяти, головной бо­
лью, наличием парастезии и судорог.
Следует попытаться установить факторы, спровоцировавшие раз­
витие заболевания, а также последовательность появления симптомов 
сахарного диабета. При этом на конкретном примере изучаются особен­
ности диагностики диабета, уточняется как именно был установлен ди­
агноз: во время профосмотра, обследования в стационаре, поликлинике. 
Определяется стадия заболевания, оцениваются результаты лаборатор­
ных исследований.
Далее выясняется последовательность развития симптомов, дли­
тельность заболевания, причина и частота обострения (декомпенсации), 
частота стационарного лечения, его влияние на течение сахарного диа­
бета причина настоящей госпитализации, выявляется склонность к ги­
погликемии, кетоацидозу, инсулино- и сульфаниламидорезистентности.
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Оценивается эффективность предшествующего лечения, колебания гли­
кемии и гликозурии в течение заболевания. Анализируются результаты 
последних анализов крови и мочи на глюкозу. Уточняется время появ­
ления признаков поражения различных органов и систем.
При выяснении анамнеза жизни уточняется масса тела больного 
при рождении, масса тела родившихся других детей в семье, акушер­
ский анамнез матери. Обращается внимание на характер питания, оце­
нивается наследственный анамнез, составляется и анализируется родо­
словная. Выясняется наличие сопутствующих заболеваний, осложне­
ний, перенесённых вирусных инфекций, особенно у детей и лиц моло­
дого возраста.
Объективное исследование. Обращается внимание на общее со­
стояние больного, положение в постели, состояние кожи и подкожной 
жировой клетчатки. У больных с избыточной массой тела уточняется 
степень и характер ожирения. Наиболее частыми проявлениями пора­
жения кожи у больных сахарным диабетом (диабетическая дерматопа­
тия) являются сухость, атрофичные шелушащиеся пятна, ксантоматоз- 
ные высыпания, липоидный некробиоз, пиодермия, эпидермофития, 
кандидомикоз, инсулиновая липодистрофия.
Затем исследуются сердце и сосуды, определяются пульсация на 
лучевой артерии, сосудах нижних конечностей, границы абсолютной и 
относительной сердечной тупости, частота и ритм сокращений сердца. 
Поражение органов кровообращения у больных сахарным диабетом яв­
ляется разнообразным и ведущим, поэтому исследование должно про­
водиться самым тщательным образом.
Поражение органов пищеварения при сахарном диабете наблюда­
ется практически у каждого больного. При исследовании обращается 
внимание на наличие запаха ацетона изо рта, состояние слизистой обо­
лочки полости рта, дёсен, зубов, языка, зева. Затем тщательно исследу­
ется область живота. При этом можно выявить болезненность в над­
чревной или правой подреберной области, по ходу толстой кишки, уве­
личение печени (диабетическая гепатопатия).
Обязательно пальпируются почки, проверяется симптом Пастер- 
нацкого.
Во время исследования органов движения и опоры обращается 
внимание на состояние мышц, степень их развития, наличие участков 
атрофии, состояние суставов.
Дополнительные исследования. При подготовке к госпитализа­
ции больному сахарным диабетом в течение недели в амбулаторных 
(поликлинических) условиях проводятся общее исследование крови, 
мочи, электрокардиография и флюорография, консультации окулиста и 
невропатолога.
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На второй -  третий день пребывания в стационаре определяется 
гликемический и гликозурический профиль. Гликемический профиль -  
показатели определения содержания глюкозы в крови каждые 3 - 4  часа 
на фоне обычного режима, питания и лечения в дневное, вечернее, а при 
необходимости и в ночное время. Гликозурический профиль -  показа­
тели исследования уровня глюкозы в трех порциях мочи: 8.00 -  14.00; 
14.00 -  19.00; 19.00 -  8.00. Эти исследования проводят для определения 
состояния компенсации сахарного диабета и оценки эффективности 
проводимого лечения. Повторять их следует 2 раза в неделю.
В течение первой недели пребывания больного в стационаре де­
тально исследуется функция сердца и сосудов: электрокардиография с 
велоэргометрической нагрузкой, реовазография нижних конечностей, 
кожная термометрия, капилляроскопия ногтевого ложа, биомикроско­
пия конъюнктивы, определение (по показаниям) активности трансами- 
назы (аланиновой и аспарагиновой), содержания билирубина, белковых 
фракций, холестерина, липопротеидов, триглицеридов плазмы крови. В 
исключительных случаях показаны биопсия и сканирование печени.
Для определения функции почек исследуется содержание креати­
нина, мочевины, остаточного азота крови, состояние клубочковой 
фильтрации, канальцевой реабсорбции и плазмотока; проводится ра­
диоизотопная ренография, а также исследования осадка мочи по методу 
Нечипоренко.
Диагноз сахарного диабета устанавливается на основании жалоб, 
данных анамнеза (особенно течения и лечения заболевания), объектив­
ного и дополнительного исследования. Первостепенное значение имеет 
раннее выявление диабета, в котором главную роль играет лабораторная 
диагностика — исследование содержания глюкозы в моче и крови. Одна­
ко наибольшую диагностическую ценность имеет тест толерантности к 
глюкозе.
При оценке результатов следует помнить следующее:
1) концентрация глюкозы в плазме всегда превышает концентра­
цию глюкозы в венозной крови на 10-15% (для пересчета на глюкозу 
плазмы надо показатель венозной крови умножить на 1,15)
2) концентрация глюкозы в капиллярной крови натощак примерно 
равна концентрации глюкозы в венозной крови
3) концентрация глюкозы в капиллярной крови после приема пи­
щи превышает концентрацию глюкозы в венозной крови на 1-1,1 
ммоль/л.
I. Гипергликемия - главный биохимический признак ИЗСД.
При уровне глюкозы натощак (время после приема пищи >8 часов 
по критериям ВОЗ (1985 г.)- более 7,8 ммоль/л (в двух разных пробах) - 
сахарный диабет не вызывает сомнений.
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По данным Международного комитета экспертов при американ­
ской диабетической ассоциации (1998 г) этот показатель равен > 7 
ммоль/л.
Уровень глюкозы в случайной пробе плазмы >_11,1 ммоль/л в со­
четании с классическими признаками: полиурия, полидипсия, необъяс­
нимая потеря веса - также указывают на диабет.
Стандартный двухчасовой ПТТГ для диагноза не нужен, а прово­
дится при характерной клинической картине и уровне глюкозы плазмы 
натощак 6,6-7,7 ммоль/л. Диагноз диабета устанавливают при концен­
трации глюкозы в плазме капиллярной крови >11,1 ммоль/л через 2 ча­
са после приема глюкозы (для детей 1,75 г/кг, но не более 75 г; за 3 дня 
до теста ребенок должен получать 150-200 г углеводов в сутки, вода не 
ограничивается.
II. Глюкозурия. В норме концентрация глюкозы в моче < 0,83 
ммоль/л и не определяется обычными методами. Это не совсем объек­
тивный тест, т. к. уровень глюкозы в моче не всегда соответствует 
уровню глюкозы крови (почечный порог для глюкозы у разных больных 
разный), глюкозурия может наблюдаться и при болезнях почек, бере­
менности, синдроме Фанкони и т. д.
III. Кетонурия. Диагноз ИЗСД может быть заподозрен при выяв­
лении кетоновых тел в моче и без клинических проявлений заболевания.
При сочетании клиники и кетонурии кетоновые тела определяют­
ся для выявления и оценки тяжести ДКА (следует помнить, что кетону­
рия наблюдается при гипогликемии голодания).
IV. Определение уровня С-нептида в сыворотке или моче по­
зволяет достаточно точно оценить функциональное состояние (3-клеток 
и отличить ИЗСД от ИНСД.
В норме базальный уровень С-пептида натощак = 0,1-1,22 
нмоль/л; после стимуляции глюкогоном - возрастает до 3,0 нмоль/л.
При ИЗСД - С-пептид не определяется, после стимуляции не по­
нижается.
При ИНСД - С-пептид нормальный или повышен.
С-пептид в суточной моче: у здоровых - >_10 нмоль, при ИЗСД - < 
3 нмоль (чаще 0,7 нмоль), с ИНСД с относительным дефицитом инсу­
лина - < 10 нмоль.
V. Определение аутоантител к антигенам р-клеток. Аутоанти­
тела к островковым клеткам, к инсулину и глутаматдекарбоксилазе есть 
в сыворотке у 80-95% больных с впервые выявленным диабетом и у 60- 
87% лиц в доклиническом периоде болезни. Наличие аутоантител к ост­
ровковым клеткам дает основание начать лечение в доклиническом пе­
риоде. Последние не выявляются при полной гибели р-клеток, при 
ИЗСД, обусловленном вирусной инфекцией или токсическими вещест­
вами (отсутствует аутоиммунное звено патогенеза). Антитела к инсу­
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лину могут появляться у многих больных после начала инсулинотера- 
пии (особенно при использовании инсулина животных).
Лечение больных сахарным диабетом является сложной зада­
чей, требующей помимо достаточной подготовки врача активного уча­
стия в лечении и самого больного. Особенностью лечения при сахарном 
диабете является его индивидуализация, которая определяется не толь­
ко уровнем глюкозы в крови и в моче, состоянием компенсации или де­
компенсации обменных процессов, но также наличием и выраженно­
стью диабетической ангиопатии, патологии других органов и систем, 
величиной энерготрат, профессией больного и многими другими фак­
торами.
Состояние больных сахарным диабетом должно постоянно кон­
тролироваться врачом. Однако отсутствие эндокринологов в большин­
стве сельских районных больниц, отдалённость районных больниц не 
позволяют больным получать своевременную консультацию. В силу 
этого знание диабетологии является крайне необходимым для участко­
вых терапевтов и педиатров. Не менее необходима соответствующая 
подготовка по диабетологии больных, знание ими особенностей диеты, 
взаимозаменяемости продуктов, влияние физической нагрузки на угле­
водный обмен, взаимозаменяемости различных препаратов инсулина, 
времени действия сахаропонижающих препаратов и других вопросов, 
касающихся течения и лечения сахарного диабета. Учитывая особенно­
сти клинического течения и лечения сахарного диабета у детей, весьма 
важно уметь определить тактику индивидуального лечения детей и под­
ростков, страдающих сахарным диабетом, проводить профилактику его 
осложнений.
Основные требования к терапии инсулинозависимого 
диабета у детей (по Э. П. Касаткиной)
Диетотерапия:
1. Соответствие энергетической ценности и состава суточного ра­
циона физиологическим потребностям организма, полное исключение 
рафинированных углеводов.
2. Чёткое соблюдение времени приёма пищи и дозирования угле­
водов в течение суток.
3. Ежедневный контроль за питанием, подсчёт сахарной ценности 
каждого приёма пищи.
Режим физических нагрузок:
1. Дозированность, т.е. чёткое распределение физических нагру­
зок по времени суток (часы посталиментарной гипергликемии) и интен­
сивности.




1. Суточная доза инсулина (у больного без кетоацидоза) не более 
1 ЕД/кг в сутки (на первом году заболевания в среднем 0,5 ЕД/кг в су­
тки, в последующие годы — 0,7 ЕД/кг в сутки), у больного с массой тела 
выше 60 кг — 40 ЕД.
2. Соотношение дневной и ночной доз инсулина 2:1.
3. Обязательное комбинирование препаратов инсулина длитель­
ного действия с 2 -  3 инъекциями (перед приёмами основного количе­
ства пищи) инсулина короткого действия.
Особенности лечения и осложнения сахарного диабета у детей
Особенности лечения при сахарном диабете:
1. Полная нормализация нарушений обмена веществ.
2. Обязательность инсулинотерапии. Оптимальная доза инсулина 
-  1 ЕД/кг массы тела ребёнка, а в период ремиссии -  0,5 ЕД/кг.
3. Физиологичность диеты, рассчитанной на должную массу тела 
ребёнка и предусматривающей умеренное ограничение жира и легко ус­
вояемых углеводов.
4. Физическая нагрузка: утренняя гимнастика, уроки физкульту­
ры, умеренный физический труд.
Амбулаторное лечение допустимо, если гипергликемия не сопро­
вождается дегидратацией и рвотой. Но это касается только взрослых 
больных. Все дети и подростки с ИЗСД должны быть немедленно гос­
питализированы, даже если нет клинических признаков заболевания. 
Инсулинотерапия у больных с впервые выявленным ИЗСД:
1. Если диагноз установлен инсулинотерапия начинается немед­
ленно, так как задержка ее и назначение недостаточных доз инсулина 
приводит к ухудшению состояния, и наоборот, своевременно назначен­
ные и хорошо подобранные дозы позволяют добиться временной ре­
миссии, стабилизировать течение болезни и отсрочить развитие ослож­
нений.
С. Бринк предлагается режим многократных сочетанных инъек­
ций
1. Схема ударной инсулинотерапии: 4 раза в сутки (перед каждым 
приемом пищи и перед сном) вводят инсулин короткого действия и ин­
сулин средней длительности действия (NPH или ленте). Доля инсулина 
средней длительности действия должна составлять 25-33% от общей су­
точной дозы инсулина.
Преимущества метода:
> Быстро нормализуют уровень глюкозы в крови и наступает 
ремиссия
> У детей и подростков этот режим не вызывает побочных 
эффектов
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> Так как вводятся небольшие дозы инсулина удается облег­
чить и предупредить приступы гипогликемии
> Инсулин средней длительности обеспечивает базальный 
уровень гормона, а инсулин короткого действия позволяет имитиро­
вать физиологическое усиление секреции гормона после еды
> Такой режим дисциплинирует больного и помогает привык­
нуть к неизбежности пожизненного лечения инсулином
Другой вариант режима многократных инъекций:
Инсулин короткого действия вводят 3 раза в сутки (перед прие­
мом пищи), а средней длительности - перед сном. Эта схема легче кор­
ригируется при изменении физической активности и режима питания.
1. Общая суточная доза инсулина: 0,6-1,0 ед/кг
2. Соотношение инсулина короткого и среднего действия - 25% и 
75%
3. Распределение количеств инсулина короткого действия: 40% - 
перед завтраком, 30% перед обедом и 30% перед ужином
4. Дозу инсулина средней длительности действия корректируют 
через день по результатам уровня глюкозы крови натощак
> Если уровень глюкозы меньше 3,3 ммоль/л - суточную дозу 
уменьшают на 2 ед
> Если уровень глюкозы больше 5,0 ммоль/л - суточную дозу 
увеличивают на 2 ед
5. Дозы инсулина короткого действия назначают по результатам 
уровня глюкозы крови через 1 час после еды 1 раз в 2 суток
> Если уровень глюкозы меньше 3,3 ммоль/л - суточную дозу 
уменьшают на 2 ед
> Если уровень глюкозы больше 7,8 ммоль/л - суточную дозу 
увеличивают на 2 ед
В стадии ремиссии
1. Общие сведения
Временная ремиссия ( медовый месяц) наблюдается у 75-90% 
больных через 1-3 месяца после клинического проявления болезни и на­
чала инсулинотерапии. Признаки ремиссии:
> Улучшение самочувствия
> Частичное восстановление секреции эндогенного инсулина 
(можно определить по появлению в сыворотке и моче С-пептида)
>  Снижение потребности в инсулине (у большинства больных 
до 0,1-0,3 ед/кг/сут, иногда потребность вообще исчезает)
2. Причины ремиссии:
> Торможение аутоиммунной реакции против р-клеток, обу­
словленное гибелью в конце доклинического периода ИЗСД 80-95% 
Р-клеток, приводящей к подавлению клеточного звена иммунитета
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> Инсулинотерапия снижает секреторную активность остав­
шихся р-клеток и на их поверхности появляется меньше антигенов, 
распознаваемых иммунной системой
> Гибель большей части Р-клеток стимулирует пролиферацию 
и дифференцировку клеток-предшественников ткани поджелудочной 
железы. При замедлении аутоиммунной реакции вновь образующиеся 
р-клетки погибают не сразу, то есть численность Р-клеток увеличива­
ется, что приводит к временной нормализации обмена глюкозы.
3. Продолжительность ремиссии колеблется от нескольких недель 
до нескольких месяцев. Длительность ремиссии обратно пропорцио­
нальна тяжести течения ИЗСД до его клинического проявления и прямо 
пропорциональна интенсивности инсулинотералии на ранних сроках 
после его клинического проявления.
Инсулинотерапия в период ремиссии
Отменять совсем инсулин на период ремиссии нельзя, хотя по­
требность в нем уменьшается и передозировка может вызвать гипогли­
кемию. Следовательно, надо изменить схему введения инсулина.
Можно снизить дозы инсулина, использовать преимущественно 
препараты средней длительности действия или вводить инсулин 2 
раза или всего 1 раз в сутки.
Рекомендации по введению инсулина
1. Нельзя смешивать разные препараты инсулина в одном шприце.
2. Инсулин короткого действия вводят за 30 минут до еды, сверх­
короткого - непосредственно перед едой или даже после еды.
3. Скорость всасывания инсулина зависит от места инъекции 
(наиболее быстро всасывается инсулин при введении под кожу живота, 
медленнее - под кожу плеча, бедра, ягодицы. Для ускорения всасывания 
можно массировать и согревать место инъекции).
4. Не следует без необходимости менять привычные места инъек­
ций, с другой стороны, для предотвращения постинъекционной липо- 
дистрофии можно чередовать точки введения в пределах одного места.
5. Для лечения больных с вновь выявленным ИЗСД желательно 
использовать рекомбинантный человеческий инсулин и его полусинте- 
тические производные (например, лизпроинсулин).
Детям и подросткам с момента выявления ИЗСД и впредь следует 
назначать только человеческий инсулин. Если он недоступен, исполь­
зуют только высоко очищенный свиной инсулин
6. Инъекции инсулина у детей
> Лучше использовать шприц-ручку, так как дозы меньше, чем у 
взрослых
> Шприц-ручка необходима ребенку, получающего более 3 инъ­
екций инсулина в сутки
> Взрослые несут полную ответственность за лечение детей.
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Выбор дозы инсулина по С. Бринку
1. Для большинства детей и подростков сразу после клиническо­
го проявления болезни доза инсулина составляет 1,0 ед/кг/сут. 1/2 об­
щей суточной дозы вводится в утренние и дневные часы, 1/2 - вечером.
2. Через несколько лет после клинического проявления ИЗСД 
потребность в инсулине у большинства детей и подростков снижается 
до 0,6-0,8 ед/кг/сут. Если используется не менее 2-х инъекций в сутки, 
то 2/3 общей суточной дозы вводят за 30 минут до завтрака (инсулин 
короткого действия + инсулин средней длительности действия в соот­
ношении доз 1ед инсулина короткого действия на каждые 3-4 ед инсу­
лина средней длительности действия). Оставшуюся 1/3 суточной дозы 
вводят за 30 минут до ужина (1 ед инсулина короткого действия на 1-2 
ед инсулина средней длительности действия).
3. Во время пубертатного ускорения роста потребность в инсулине 
может увеличиваться до 1,0-1,5 ед/кг/сут, а в последующие годы сни­
жаться.
Коррекция схемы инсулинотерапии
1. При получении больным инсулина только средней длительно­
сти действия и наличии у него гипергликемии после завтрака и ужина - 
добавляется инсулин короткого действия
2. При получении больным инсулина короткого действия и сред­
ней длительности действия и наличии у него гипергликемии после зав­
трака и ужина - увеличивается доза инсулина короткого действия
3. При лечении больного схемой с многократным введением ин­
сулина, когда эффект от введения утром инсулина средней длительно­
сти действия продолжается и после ужина, инъекцию такого инсулина 
целесообразно проводить перед сном, соединив инъекции вводимые пе­
ред ужином и сном (особенно у таких больных, у которых в период 
максимального эффекта от действия инсулина средней длительности с 
2:00 до 4:00 развивается гипогликемия)
4. Соотношение доз инсулина короткой и средней длительности 
действия может изменяться в зависимости от физической активности 
больного, вида и количества потребляемых углеводов
Осложнения инсулинотерапии
1. Гипогликемия
2. Синдром Сомоджи. Обусловлен хронической передозиров­
кой инсулина. Вызывает стимуляцию секреции контринсулярных гор­
монов, рикошетную гипергликемию (особенно по ночам и утром) дли­
тельно сохраняющуюся, могущую вызвать кетонурию и ДКА
3. Аллергия к инсулину
4. Постинъекционные липодистрофии:
> Липоатрофии - отсутствие жира в подкожной клетчатке в мес­
те инъекции (причина: кислый pH препаратов инсулина и местные им-
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мунные реакции на сам инсулин или другие компоненты препаратов, 
например, фенол).
> Липогипертрофии - обусловленны усилением липогенеза.
Липодистрофии нарушают всасывание инсулина.
Осложнения сахарного диабета:
1. Синдром Мориака: декомпенсация течения диабета с раннего 
детства; задержка роста и полового созревания, избыточные отложения 
подкожной жировой клетчатки на груди, животе, бёдрах, лунообразное 
лицо, гепатомегалия.
2. Синдром Нобекура: отставание в росте и половом развитии, 
уменьшение массы тела, жировая инфильтрация печени.
Тактика лечения больных сахарным диабетом при плановых 
хирургических вмешательствах
Предоперационный период:
1. Отмена пероральных сахаропонижающих препаратов и назна­
чение инсулина.
2. Компенсация сахарного диабета.
3. Санация очагов инфекции.
4. Коррекция водно-электролитного обмена.
5. Профилактика недостаточности кровообращения (по показани­
ям).
Операционный период:
1. Введение перед операцией половины суточной дозы инсулина 
для инъекций.
2. Инфузия 5 % раствора глюкозы для восполнения затрат энергии 
и профилактики кетоацидоза.
3. Постоянный контроль за уровнем гликемии.
4. Введение суинсулина каждые 2 - 3  часа под контролем уровня 
гликемии.
Послеоперационный период:
1. Дробное введение суинсулина в первые 2 - 4  дня в зависимости 
от уровня гликемии.
2. Назначение после заживления операционной раны обычного 
режима (диета, пероральные сахаропонижающие препараты) или инсу­
лина.
Влияние некоторых лекарственных средств на гипогликеми- 
зирующее действие производных сульфонилмочевины
Средства, усиливающие гипогликемизирующее действие: про­
изводные салициловой кислоты, индометацин, бутадион, антикоагулян­
ты непрямого действия, производные пиразолона, левомицетин, тетра- 
циклины, сульфаниламидные препараты, нейролептики (галоперидол, 
аминазин), -адреноблокаторы, барбитураты, антигистаминные препа­
раты, ингибиторы МАО, соединения магния.
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Средства, ослабляющие гипогликемизирующее действие: гли- 
кокортикоиды, тиреоидные гормоны, диуретические средства ( кроме 
антагонистов апьдостерона, спиронолактона, или альдоктона, верошпи- 
рона и др.), никотиновая кислота (особенно большие дозы), противоза­
чаточные средства.
Коматозные состояния при сахарном диабете (гиперкетонеми- 
ческая, гиперосмолярная, гипогликемическая кома)
Даже при постоянном диспансерном наблюдении больных сахар­
ным диабетом, широком использовании в лечении инсулина, сахаропо­
нижающих средств, возможны случаи декомпенсации заболевания, его 
лабильного течения с развитием коматозных состояний, требующих 
проведения неотложных лечебных мероприятий. Своевременная диаг­
ностика прекоматозного состояния и комы (гиперкетонемической, ги­
перосмолярной, гипогликемической) определяет тактику и объём ле­
чебных мероприятий и, в конечном итоге, исход заболеваний. Данный 
раздел диабетологии должен быть глубоко изучен и освоен врачами 
всех специальностей, они обязаны обладать навыками диагностики и 
лечения коматозных состояний.
Диабетический кетоацидоз
Диабетический кетоацидоз (ДКА) занимает первое место по рас­
пространенности среди острых осложнений эндокринных заболеваний. 
Смертность от Д К А  достигает 6-10%, а у детей с ИЗСД это самая частая 
причина смерти. Возникновению ДКА способствуют нарушение ки­
слотно-основного состояния и повышение уровня кетоновых тел в кро­
ви, относительный или абсолютный дефицит инсулина, развивающиеся 
иногда в течение нескольких часов или дней. Гипергликемия и высокая 
концентрация кетоновых тел вызывают нарушение трофики коры го­
ловного мозга, гипервентиляцию, потерю электролитов с мочой, ослаб­
ление мышечной системы, паралич дыхательной мускулатуры, нару­
шение функции почек. Ряд авторов выделяют 5 стадий диабетической 
комы: очень легкую, легкую, среднетяжелую, тяжелую и терминальную.
Клиническая картина
Симптомы заболевания
Наиболее часто встречающиеся симптомы: полидипсия, полиурия 
и слабость -  выраженность этих симптомов зависит от степени и про­
должительности гипергликемии. Больные могут предъявлять жалобы на 
боль в животе, отсутствие аппетита, тошноту, рвоту. Боль в животе 
при ДКА может имитировать хирургические заболевания. Считает­
ся, что эти жалобы инициируются кетонемией. Гипокалиемия может вы­
звать динамическую кишечную непроходимость, острое расширение
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желудка, приводящее к рвоте и аспирации содержимого желудка. Паде- 
ние pH менее 7,2 вызывает редкое, шумное, глубокое дыхание (Кус- 
смауля), являющееся респираторной компенсацией метаболического 
ацидоза. Неврологические нарушения выявляются у 80% больных, а 
10% пациентов поступают в клинику в состоянии комы.
Физикальное исследование
Обычно наблюдается гипотермия. Характерны гипервентиляция 
или дыхание Куссмауля. Изменяется не частота дыхания, а его глубина. 
Выраженность нарушения дыхания зависит от степени метаболического 
ацидоза. Часто отмечается тахикардия. При отсутствии сильной дегид­
ратации АД остается нормальным. Ощущается затхлый или фруктовый 
запах изо рта, а при дыхании Куссмауля -  запах ацетона. Снижение тур­
гора кожи отражает степень дегидратации. Тяжелая кетонемия обу­
словливает признаки острого живота, а гипорефлексия вызвана гипока- 
лиемией. При очень тяжелом ДКА наблюдаются артериальная гипото­
ния, сопор, кома, хаотические движения глазных яблок, неподвижные 
расширенные зрачки и, наконец, смерть.
Основные этапы диагностики гиперкетонемической комы
Анамнез. При начальных проявлениях гиперкетонемической комы 
(прекоме), наличии кетоацидоза необходимо выяснить причину деком­
пенсации сахарного диабета, уточнить продолжительность развития за­
болевания, получить сведения об использованных методах лечения. Для 
кетоацидоза и прекоматозного состояния характерны жалобы на выра­
женную общую слабость, утомляемость, вялость, сонливость, пониже­
ние аппетита, тошноту, рвоту, наличие запаха ацетона в выдыхаемом 
воздухе. У некоторых больных с кетоацидозом появляется боль в живо­
те, что нередко служит причиной ошибочной диагностики. При коме 
больной находится в состоянии ступора, с трудом реагирует на раздра­
жители.
Объективное исследование. При внешнем осмотре отмечается 
глубокое, шумное дыхание с наличием запаха ацетона в выдыхаемом 
воздухе. Кожа обычно сухая, бледная, тургор её значительно понижен. 
Черты лица заострены, глазные яблоки запавшие, зрачки узкие, птоз, 
асимметрия глазных щелей. Сухожильные рефлексы резко снижены или 
отсутствуют. Пульс ритмичный, малого наполнения, тоны сердца глу­
хие, артериальное давление снижено. Печень увеличена, болезненна. 
Мочеиспускание непроизвольное, возможны олигурия и анурия.
Диагноз гиперкетонемической комы основывается на характерной 
симптоматике, развивающейся на фоне декомпенсации сахарного диабе­
та, выраженной дегидратации, гипотонии мышц и артериальной гипо­
тензии, наличия запаха ацетона в выдыхаемом воздухе, характерного
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глубокого дыхания. Определённую помощь может оказать анализ при­
чин возникновения комы.
Лабораторное исследование. Решающее значение для диагности­
ки имеет определение содержания в крови глюкозы и кетоновых тел.
У больных с диабетическим кетоацидозом уровень гликемии пре­
вышает 16,7 ммоль/л, а иногда достигает 55,5 ммоль/л и более. Степень 
гипергликемии зависит от степени уменьшения объема внеклеточной 
жидкости. Падение объема внеклеточной жидкости приводит к сниже­
нию почечного кровотока, уменьшению экскреции глюкозы. Гипергли­
кемия при ДКА определяет повышение осмолярности плазмы ( до 340 
мосм/кг). При гиперосмолярной коме осмолярность, как правило, выше 
(до 450 мосм/кг).
Концентрация кетоновых тел значительно увеличивается, достигая 
иногда 172,2 ммоль/л и более (норма -  0,9 -  1,7 ммоль/л). Общая кон­
центрация ацетона, В-оксимаслянной кислоты и ацетоуксусной кислоты 
в сыворотке превышает 3 ммоль/л, достигая иногда 30 ммоль/л ( норма -  
до 0,15 ммоль/л). Соотношение ацетона к ацетоуксусной кислоте в кро­
ви -  3-4: 1; В-оксимаслянной кислоты к концентрации ацетоуксусной 
кислоты -  3-15: 1. В отличие от других кетоновых тел ацетон не играет 
роли в развитии ацидоза.
Метаболический ацидоз характеризуется концентрацией бикарбо­
ната в сыворотке менее 15 мэкв/л и pH артериальной крови менее 7,35. 
При тяжелом ДКА -  менее 7,0. Ацидоз обусловлен, в основном, накоп­
лением в плазме В-оксимаслянной и ацетоуксусной кислот. Недостаточ­
ное кровоснабжение тканей вызывает лактацидоз. Гиперхлоремический 
ацидоз может развиться на фоне инфузионной терапии и сохраняться 
после купирования ДКА (избыток введения хлорида).
Электролиты. Концентрация натрия в сыворотке может быть 
сниженнной, нормальной или повышенной. Гипергликемия сопровож­
дается перераспределением воды из внутриклеточного пространства во 
внеклеточное, это может быть причиной кажущейся гипонатриемии. 
Уровень калия в сыворотке зависит от выхода этого катиона из клеток 
при ацидозе, от степени уменьшения объема внеклеточной жидкости и 
может быть нормальным, высоким или низким. Нормальный или высо­
кий уровень калия не отражает существующего дефицита, а низкая его 
концентрация свидетельствует о значительной его потере и требует не­
медленного восполнения. Уровень фосфата также может быть нор­
мальным, но, как и в случае с калием, это не отражает реального дефи­
цита. Из других лабораторных показателей следует обратить внимание 
на лейкоцитоз, который может достигать 15-20x10. 9/л и необязательно 
вызван инфекцией; повышение уровня амилазы, не связанное с заболе­
ванием поджелудочной железы, и трансаминаз, а так же псевдодис­
функцию щитовидной железы.
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Гиперкетонемическую кому необходимо дифференцировать, в 
первую очередь, с апоплектической, алкогольной (редко встречающихся 
у детей), гиперосмолярной, гипогликемической и различными отравле­
ниями. Явления кетоацидоза могут наблюдаться также при длительном 
голодании, алкогольной интоксикации, заболеваниях желудка, печени и 
кишечника.
Значительные трудности для диагностики представляют случаи 
диабетического кетоацидоза с болью в животе (диабетический псевдо­
перитонит), имитирующие острые хирургические заболевания брюшной 
полости. Происхождение болевого синдрома при диабетическом кетоа­
цидозе не изучено. Его объясняют раздражением брюшины, чревного 
сплетения кетоновыми телами, дегидратацией, потерей электролитов, 
расширением желудка, спазмами кишечника. Дифференцировать диабе­
тический псевдоперитонит и истинный острый живот помогает наличие 
диабета в анамнезе, медленное развитие, преимущественно молодой 
возраст больных, неопределённая локализация боли, наличие гипергли­
кемии, ацетонурии, запаха ацетона. Решающее дифференциально­
диагностическое значение имеет исчезновение или резкое снижение бо­
ли в результате интенсивной терапии диабетического кетоацидоза в те­
чение 4 - 5  часов.
Гиперосмолярная кома
Гиперосмолярная кома (синдром гипергликемической дегидрата­
ции) чаще встречается у взрослых, обусловлена резким увеличением 
осмолярности крови в результате выраженной гипергликемии (д о  110 
ммоль/л) и гипернатриемии ( более 150 ммоль/л) без кетоацидоза. В 
30% случаев гиперосмолярная кома оказывается первым проявлением 
сахарного диабета. Смертность достигает 30%, а при тяжелых сопутст­
вующих заболеваниях —70% (чаще — нарушение функции почек).
Предрасполагающие факторы: почечная недостаточность; инфек­
ционные заболевания; лекарственные средства ( глюкокортикоиды, тиа- 
зидные диуретики или фуросемид и др. средства); нарушение мозгового 
кровообращения, субдуральная гематома; острый панкреатит; тяжелые 
ожоги; сопутствующие эндокринные заболевания; неадекватное парен­




На протяжении нескольких дней или недель нарастают полиурия, 
полидипсия,потеря веса, слабость, нарушение сознания наблюдается у 
50% больных. У 5% пациентов возникают судороги. У 30% больных в 
коме осмолярность плазмы превышает 340 мосм/кг.
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Физикальное исследование
Всегда имеется тяжелая дегидратация, неврологические симпто­
мы: гипер- либо арефлексия; гемипарез; нарушение сознания ( от сон­
ливости, заторможенности до комы); могут отмечаться симптомы со­
путствующей патологии.
Основные этапы диагностики гиперосмолярной комы
Гиперосмолярная кома встречается крайне редко, поэтому мето­
дика обследования больных разработана в недостаточной степени.
Анамнез. У больного или его родственников, если возможно, 
уточняется наличие сахарного диабета, особенности его течения, причи­
ны настоящего состояния.
Объективное и лабораторное исследование. Обращается внима­
ние на признаки выраженной дегидратации, сухость кожи и слизистых 
оболочек, снижение тонуса глазных яблок, сужение зрачков, тахикар­
дию, артериальную гипертензию Исследуется неврологическая симпто­
матика, характерная для. гиперосмолярной комы, - нистагм, гемипарез, 
параличи, гемианопсия, афазия, мышечная гипертония, отсутствие су­
хожильных рефлексов, патологические рефлексы.
Диагноз гиперосмолярной комы устанавливается на основании 
признаков дегидратации и неврологического статуса, возникших на фо­
не декомпенсированного диабета. Запах ацетона в выдыхаемом воздухе 
при гиперосмолярной коме отсутствует. Диагноз подтверждается ги­
пергликемией (SS,S -  111,1 ммоль/л), значительным повышением уровня 
креатинина, мочевины, остаточного азота, натрия. Кетоновые тела в сы­
воротке обычно не определяются, ацидоза нет. Осмолярность плазы рез­
ко повышена. Уровень натрия в сыворотке может быть нормальным, 
повышенным или пониженным. Сочетание гипергликемии и гипернат- 
риемии сопровождается тяжелой дегидратацией. Чаще отмечается гипо- 
капиемия.
Гиперосмолярную кому следует дифференцировать в первую оче­
редь с гиперкетонемической.
Гипогликемическая кома
При выведении больного из диабетической комы следует помнить 
о возможности развития гипогликемии во время инсулинотерапии. Ги­
погликемическая кома -  причина смерти 3-4% больных. Особенно велик 
риск тяжелой гипогликемии (судорог и комы) у детей младшего возрас­
та, поскольку они не способны распознать предвестники гипогликемии. 
Гипогликемия вызывается: передозировкой инсулина, внезапной физи­
ческой нагрузкой, пропуском приема пищи, приемом алкоголя на фоне 
инсулинотерапии.
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Основные этапы диагностики гипогликемической комы
Анамнез. Обращается внимание на наличие чувства внутреннего 
беспокойства, слабость, утомляемость, повышенную потливость и блед­
ность кожи, чувство голода, дрожание, парестезии кончика языка, губ, 
подбородка, сердцебиение. Обычно гипогликемическая кома развивает­
ся быстро -  в течение от нескольких минут до часа, а у больных с тяжё­
лым и длительным течением сахарного диабета -  остро, внезапно, так 
что они не осознают её первых симптомов.
Объективное и лабораторное исследование. У больных сахар­
ным диабетом в состоянии гипогликемической комы отмечаются дез­
ориентация, агрессивность, немотивированные поступки, отказ от приё­
ма пищи, галлюцинации. Кома завершается значительным двигатель­
ным возбуждением, судорогами, которые могут перейти в большой эпи­
лептический припадок.
После непродолжительной и не резко выраженной гипогликемии 
может появиться головная боль или боль в области сердца. Продолжи­
тельная гипогликемическая кома приводит к нарушениям психики, речи, 
снижению интеллекта Диагноз гипогликемической комы устанавлива­
ется на основании наличия в анамнезе сахарного диабета, характерной 
клинической симптоматики и подтверждается результатами лаборатор­
ного исследования крови -  низким уровнем глюкозы (3,33 -  1,38 
ммоль/л и менее).
В основе дифференциальной диагностики гипогликемической и 
гиперкетонемической комы лежит анализ причин возникновения кома­
тозного состояния, данных объективного и лабораторного исследования. 
Существенную помощь в дифференциальной диагностике может оказать 
внутривенное введение глюкозы, которое сразу выводит больного из ги­
погликемии и неэффективно при кетоацидозе.
Стадии развития кетоацидоза и гиперкетонемической комы
Стадия компенсированного кетоацидоза: общая слабость, 
утомляемость, сонливость, понижение аппетита, тошнота, полидипсия, 
сухость во рту, не резко выраженная боль в животе, запах ацетона, ги­
пергликемия до 19,4 ммоль/л , кетонемия — до 5,2 ммоль/л.
Стадия декомпенсированногокетоацидоза (прекомы): отсутст­
вие аппетита, тошнота, рвота, резкая слабость (вплоть до прострации), 
заторможенность, шумное дыхание, боль в животе, иногда боль в серд­
це, неутолимая жажда, учащённое мочеиспускание, сухость кожи, нали­
чие коричневого налёта на языке.
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Алгоритм лечения при диабетической (гиперкетонемической) коме
Диагноз установлен (0 — 1 ч)
1. Инсулин -  быстрее ввести инсулин короткого действия. На­
чальная доза зависит от возраста ребенка, уровня гликемии, степени ке­
тоацидоза, длительности коматозного состояния. По традиционному 
«режиму больших доз» начальная доза должна составлять 0,5-1ЕД/кг. 
Особую осторожность следует соблюдать у детей раннего возраста. 
Здесь с успехом применяется « режим малых доз» -  длительное капель­
ное введение малых доз инсулина 0,05-0,1-0,2 ЕД/кг/ч В первой инъек­
ции детям дошкольного возраста вводят до 10-20 ЕД, школьного -  20-30 
ЕД внутримышечно.
2. Изотонический раствор натрия хлорида -  200-400 мл, унитиол -  
5 % раствор, кокарбоксилаза. При pH крови менее 7.0 — 7,1 - 4% рас­
твор натрия бикарбоната -  0,2 г/кг.
3. Ингаляция кислорода.
Через 2-3 ч от начала лечения
1. Если артериальное давление остаётся низким, гидрокортизон 
или преднизолон внутривенно струйно.
2. В дальнейшем инсулин -  вторая инъекция составляет прибли­
зительно половину или две трети первой дозы (в зависимости от уровня 
глюкозы крови, мочи, ацетона). Третья инъекция инсулина еще через 3- 
4 часа составляет половину или треть второй дозы. Под контролем са­
хара в крови и в моче делают четвертую и пятую дозы инсулина, но не 
чаще,чем через 4 часа по 4-6 ЕД . Можно отдать предпочтение терапии 
«малых доз».
3. Изотонический раствор натрия хлорида из расчета до 
ЮООмл/сутки детям младшего возраста и от 1500 до 2000 мл/сут. 
школьникам и раствор калия хлорида внутривенно капельно (контроль 
калия плазмы крови!).
После выведения из комы
I
После устранения комы и снижения уровня глюкозы в крови до 14 
ммоль/л — 5% раствора глюкозы каждые 4 ч с калия хлоридом (13 ммоль 
калия на 500 мл глюкозы) внутривенно капельно или раствором Рингер- 
Локка в сотношении 1:1; инсулин на вторые сутки в 5 инъекциях -  пе­
ред завтраком, обедом, ужином, в 24 ч. и 6ч.
После устранения кетоацидоза
Лечение инсулином короткого действия (3 — 5 раз в сутки) до 
полной компенсации нарушений метаболизма.
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Алгоритм лечения при гипогликемической коме 
Диагноз установлен ( 0 - 5  мин)
1. Внутривенное струйное введение 40% раствора глюкозы.
2. При невозможности венопункции -  подкожное введение 0,5 -  1 
мл 0,1 % раствора адреналина.
3. При полной потере сознания, особенно при судорогах -  меры 
по предупреждению травм, аспирации зубных протезов, асфиксии и т. д.
Эффекта нет (5 -  15 мин) Эффект есть
i
1. Повторное струйное внутривенное введе­
ние 40% раствора глюкозы
2. Внутривенное капельное введение 10% 
раствора глюкозы с гидрокортизоном или 
преднизолоном
3. При сильной головной боли -  внутримы­
шечное введение 50% раствора анальгина
4. При сильной тошноте и рвоте -  внутри­
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Диабетическая ангиопатия является основной причиной инвалид­
ности и смертности больных сахарным диабетом. В связи с этим ранняя 
диагностика и своевременное лечение диабетической ангиопатии явля­
ется весьма важной как в социальном, так и медицинском значении.
Традиционные методы лечения сахарного диабета позволяют 
справиться с острыми метаболическими нарушениями и существенно 
снизить тяжесть заболевания, но не могут предотвратить осложнения.
Патогенез. Механизмы развития осложнений точно не выяснены, 
но установлены несколько метаболических нарушений, участвующих в 
патогенезе осложнений: активация полиолового пути метаболизма глю­
козы (ответственна за микроангиопатические осложнения); не фермен­
тативное гликолизирование белков; образование перекрестно сшитых 
гликолизированных белков; гемодинамические нарушения при сахар­
ном диабете обусловлены как поражением эндотелия, так и нарушением 
нервной регуляции сосудистого тонуса.
Диабетическая ретинопатия
Самое грозное осложнение сахарного диабета и самая частая при­
чина слепоты, развивается у 60-80% больных сахарным диабетом. Не 
реже одного раза в год необходимо проводить офтальмологическое об­
следование. При наличии жалоб со стороны органов зрения при отсут­
ствии объективных офтальмологических признаков, надо проверить 
правильность контроля за уровнем глюкозы. При ретинопатии 1 стадии 
(непролиферативная ретинопатия) показаны частые повторные офталь­
мологические обследования. При ретинопатии П-Ш стадии (препроли- 
феративная и пролиферативная ретинопатия) — показана лазерная фото­
коагуляция. Существенную роль в развитии диабетической ретинопа­
тии играет артериальная гипертония (необходимо контролировать арте­
риальное давление 2-3 раза в год). Лечение артериальной гипертонии 
ингибиторами АПФ и гиполипидемическими средствами дает хорошие 
результаты у больных с диабетической ретинопатией.
Диабетическая нейропатия
Поражает 20-85% больных сахарным диабетом. Проявляется сен­
сорными, двигательными и вегетативными нарушениями. Клинические 
типы нейропатии: периферическая полинейропатия, вегетативная ней­
ропатия, мононейропатия, радикулит. Для выявления диабетической 
нейропатииоценивают сухожильные рефлексы; вибрационную, про- 
приоцертивную, болевую и тактильную чувствительность; измеряют 
скорость распространения возбуждения по нервам. Методы лечения не 
разработаны. Используют толрестат (ингибитор альдозоредуктазы) и 
фитиновую кислоту с малой эффективностью.
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Диабетическая нефропатия
Развивается у 10-20% больных. Через 15-20 лет болезни может 
развиться терминальная почечная недостаточность. Факторы риска: ар­
териальная гипертензия, инфекция мочевых путей, применение нефро- 
токсичных лекарственных и рентгенконтрастных средств. У всех боль­
ных не менее одного раза в год исследуют общий анализ мочи, опреде­
ляют креатинин и АМК в сыворотке. Маркер ранних стадий нефропатии 
-  микроальбуминурия (экскреция альбумина 30-300 мг/сут). При нали­
чии протеинурии (более 550 мг/сут.) проводят посев мочи для выявле­
ния инфекции, определяют АМК и креатинин в сыворотке, устраняют 
артериальную гипертонию. При повышенном креатинине сыворотки - 
консультация нефролога в случае необходимости -  гемодиализ или 
трансплантация почки.
Диабетическая стопа
Синдром обусловлен периферической нейропатией и макроангио- 
патией, включает поражение костей и суставов стопы, язвенные пора­
жения стопы. Факторы риска: длительность сахарного диабета более 
10 лет, возраст старше 40 лет, атеросклероз артерий ног, деформация 
стопы (плоскостопие), гиперкератоз, мозоли, бурситы, тесная, неудоб­
ная обувь, плохой уход за стопой, курение. Профилактика: предупре­
ждение инфекций, уход за ногами, ортопедическое и ангиологическое 
обследование более одного раза в год, при необходимости -  баллонная 
ангиопластика артерий ног. При обследовании выявляют: симптомы ар­
териальной недостаточности, симптомы периферической нейропатии, 
поражение кожи, анатомические дефекты стоп.
Атеросклероз
Это макроангиопатическое осложнение сахарного диабета, повы­
шающее риск развития ИБС, инфаркта миокарда, диабетической стопы. 
Обследование: контроль за АД несколько раз в год, ЭКГ -  один раз в 
год, нагрузочные пробы. Профилактика и лечение: нормализация АД, 
ограничение жиров в диете, лечение диспротеинемии, отказ от курения.
Основные этапы диагностики диабетической ангиопатии
Доклинический этап -  выявление признаков диабетической ан­
гиопатии у лиц с предрасположенностью к сахарному диабету или на 
ранних стадиях развития заболевания с помощью инструментального, 
лабораторного исследования.
Клинический этап диагностики включает анамнез, объективное 
и дополнительное (инструментальное, лабораторное) исследование.
Анамнез. При соборе анамнеза обращается внимание на возмож­
ные жалобы на боль в области сердца, снижение зрения, слабость, боль 
в ногах, усиливающуюся при ходьбе, нарушения трофики кожи, тупую, 
тянущую невралгическую боль в стопах, голенях, руках, парестезии 
(чувство жжения, покалывания, ползания "мурашек"), онемение, зяб­
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кость, снижение или утрату чувствительности, судороги в икроножных 
мышцах, головную боль, головокружение.
Выясняется, когда впервые появились те или иные симптомы, по­
следовательность их развития, тяжесть течения. Уточняются также осо­
бенности образа жизни, частота госпитализаций, выполнение рекомен­
даций врача, состояние компенсации сахарного диабета, методы его ле­
чения (диета, инсулин, пероральные сахароснижающие препараты).
Уточняется наличие сопутствующих заболеваний, наследственной 
предрасположенности к поражению органов кровообращения и нервной 
системы, составляется родословная больного с указанием сахарного 
диабета, заболеваний сердца и сосудов.
При объективном исследовании оценивается общее состояние 
больного, состояние кожи (изменение трофики, цвета, чувствительно­
сти), мышц, а также сердца и сосудов (особенно нижних конечностей).
Дополнительные исследования. Наряду с общим клиническим 
исследованием проводятся электрокардиография, велоэргометрия, оф­
тальмоскопия глазного дна, биомикроскопия конъюнктивы, исследова­
ние липидного, белкового обмена.
Для диагностики диабетической нефропатии используются анализ 
мочи с подсчетом количества клеток крови, определением содержания 
белка, исследование клубочковой фильтрации, содержания креатинина 
и мочевины, радионуклидная ренография.
Микроангиопатию нижних конечностей можно выявить с помо­
щью капилляроскопии, капиллярографии, реовазографии, объёмной 
сфигмографии, электротермометрии, тепловидения.
На основании анамнеза, клиники, данных ЭКГ, биохимических 
исследований проводится дифференциальная диагностика ИБС, дис­
трофии миокарда и автономной нейропатии сердца, микро- и макроан- 
гиопатии.
При установлении диагноза диабетической ангиопатии необходи­
мо указать форму (микро-, макро-, универсальная), локализацию (рети­
нопатия, нефропатия, ангиопатия нижних конечностей) и стадию про­
цесса.
В случае диабетической нефроангиопатии проводится дифферен­
циальная диагностика с хроническим пиелонефритом.
Инсулинонезависимый сахарный диабет (код МКБ: Е11)
Инсулинонезависимый сахарный диабет (ИНСД, диабет П типа), 
объединяет несколько заболеваний, обусловленных, инсулинорези- 
стентностью и относительным дефицитом инсулина, функция 8-клеток 
при этом частично или полностью сохранена, а большинство больных 
не нуждается в инсулинотералии. При нем очень редко встречается 
ДКА. У 80% больных отмечается ожирение. Учитывая то, что полидип­
сия и полиурия являются также симптомами других, в том числе неэн­
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докринных заболеваний, своевременная диагностика ИНЗ диабета очень 
важна для проведения дифференцированного патогенического лечения 
и реабилитации больных.
В отличие от ИЗСД проявление болезни при ИНСД нарастают 
медленно и постепенно, осложнения развиваются позднее и среди них 
преобладают поражения крупных сосудов.
Эпидемиология
Болезнь весьма распространенная, на ее долю приходится 85-90% 
всех случаев сахарного диабета. Поражает преимущественно жителей 
развитых стран, особенно горожан.
Этиология
Большинство форм ИНСД имеет полигонную природу. Опреде­
ленное сочетание генов обусловливают предрасположенность к болез­
ни, а ее развитие и клиническое проявление обусловливаются ожирени­
ем, неправильным питанием, малоподвижным образом жизни, стрессом
Патогенез
У большинства больных первичным нарушением является инсу- 
линорезистентность, которая приводит к усилению секреции инсулина. 
Гиперинсулинемия уменьшает число рецепторов на клетках-мишенях и 
инсулинорезистентность усиливается. Гиперинсулинемия способствует 
ожирению.
13-клетки реагируют на повышение уровня глюкозы, нарушается 
регенерация 13-клеток, возникает относительный дефицит инсулина. 
Снижается утилизация глюкозы, усиливаются гликогенолиз и глюконе- 
огенез в печени, как следствие, возникает выраженная гипергликемия. 
Появляются классические симптомы сахарного диабета. Кроме того, 
характерна диспротеидемия (особенно гипертриглицеридемия). Разви­
ваются макроангиопатические (атеросклероз, ИБС) и микроангиопати- 
ческие (ретинопатия, нефропатия, нейропатия) осложнения.
Клиническая картина
Симптомы, обусловленные гипергликемией и дефицитом инсу­
лина, появляются поздно и могут сочетаться с симптомами осложнений 
сахарного диабета: полиурией, полидипсией, полифагией, снижением 
остроты зрения, артериальной гипертонией, симптомами ИБС, невроло­
гическими симптомами. После высыхания капель мочи на белье и обуви 
могут оставаться белые пятна. Появляются жалобы на зуд, фурункулез, 
грибковые инфекции, боли в ногах, у взрослых — импотенцию.
Иногда жалобы отсутствуют и диагноз устанавливают по глюко- 
зурии или гипергликемии натощак.
Первым проявлением болезни может быть гиперосмолярная кома. 
У 80% больных есть ожирение.
При юношеском ИНСД ожирения обычно нет, классические сим­
птомы выражены слабо, осложнения отсутствуют.
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Лабораторная диагностика
Главные критерии диагноза ИНСД:
- уровень глюкозы в случайно взятой пробе плазмы более 11,1 
ммоль/ л и одновременном наличии классических признаков сахарного 
диабета;
- или -  в плазме натощак уровень глюкозы более 7 ммоль/л при 
наличии классических симптомов сахарного диабета;
- у больных, не получающих никакого лечения, нет кетонемии и
ДКА;
- у больных нет жизненной потребности в инсулине.
Принципы лечения
а) лечение должно быть индивидуальным (учитывают возраст, те­
чение и тяжесть ИНСД, образ жизни, характер питания, реакцию на 
диетотерапию и пероральные сахароснижающие средства).
б) главная задача лечения -  поддержание нормального уровня 
глюкозы и липидов крови.
в) поддержание нормального веса.
г) диета и хорошо рассчитанные физические нагрузки.
д) обучение больных.
е) пероральные сахароснижающие средства и инсулин назначают­
ся только тогда, когда гипергликемия и нормализация веса не достига­
ется с помощью диеты и физических нагрузок.
Несахарный диабет
Несахарный диабет является относительно редко встречающимся 
заболеванием эндокринной системы. Патогенетической основой его яв­
ляется относительный или абсолютный дефицит вазопрессина, обуслов­
ливающий нарушение концентрирования мочи, путем снижения реаб­
сорбции воды в канальцах нефронов, полиурию и полидипсию.
У детей различают: центральный несахарный диабет (НСД) при 
дефиците антидиуретического гормона (АДГ); нефрогенный НСД (при 
нечувствительности клеток-мишеней к АДГ); нервную полидипсию 
(обусловленную чрезмерным потреблением жидкости).
Этапы диагностики несахарного диабета
Анамнез, больные жалуются на значительно выраженные поли­
дипсию и полиурию. Причём, любое воздержание от употребления во­
ды весьма тяжело переносится пациентами несахарным диабетом, при­
водит к бессоннице, раздражительности, психическим нарушениям, по­
вышению температуры тела и даже коллапсу. Необходимо уточнить, 
является ли полидипсия постоянной или периодической, зависит ли от 
времени суток, окружающей обстановки, выполняемой работы, эмоцио­
нальных факторов, приёма жидкости, пищи, углеводов, диуретических 
средств и т.д. (при несахарном диабете полидипсия наблюдается посто­
янно и практически не зависит от каких-либо факторов). Вследствие по­
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липатогенности полидипсии следует выяснить наличие других жалоб, 
свидетельствующих о возможной её причине, - на головную боль, на­
рушение зрения, боль в пояснице (в настоящее время или в прошлом), 
дизурические явления, отёки на лице, туловище, конечностях, спонтан­
ные переломы, боль в костях, боль и трофические нарушения в нижних 
конечностях, артериальную гипертензию.
Определённое значение для диагностики несахарного диабета 
имеет история развития заболевания, выявление возможной связи его с 
какими-либо факторами (психогенное влияние, перенесённые заболева­
ния почек, острые инфекционные заболевания, травмы черепа, опера­
тивные вмешательства на головном мозге, в частности на гипофизе, 
рентгеновское облучение, акромегалия). Характер развития -острое, 
внезапное или постепенное,- последнее часто имеет место при идиопа­
тической форме несахарного диабета и при других заболеваниях, со­
провождающихся полидипсией и полиурией.
Объективное исследование. В первую очередь необходимо обра­
тить внимание на массу тела (нередко снижена), влажность кожи (от­
сутствие потоотделения), выделение слизи (скудное). При развитии за­
болевания в детстве нередко имеют место отставание в росте и физиче­
ском развитии, позднее половое созревание с нерегулярными менструа­
циями, бесплодие или невынашивание беременности, у мужчин сниже­
ние либидо и потенции. При дальнейшей дифференциальной диагно­
стике следует определить, нет ли у больного возможных симптомов па­
тологии почек (бледность кожи и видимых слизистых оболочек, отёч­
ность лица, расширение границ относительной тупости сердца, артери­
альная гипертензия, положительный синдром Пастернацкого), гипер- 
кальциемии при метастазах рака (общие признаки злокачественной 
опухоли), саркоидозе (вздутие фаланг пальцев рук и ног), остоза дефор­
мирующего, или болезни Педжета (боль в костях, деформация и увели­
чение черепа).
Дополнительные исследования. Больных проводятся общекли­
ническое и биохимическое лабораторное исследование, ТТГ, рентгено­
графия черепа, консультация окулиста (глазное дно, поля зрения), нев­
ропатолога.
Решающее значение для диагностики несахарного диабета, диф­
ференциации его с другими заболеваниями имеют результаты дополни­
тельных лабораторных исследований, и в первую очередь исследования 
мочи. При несахарном диабете относительная плотность мочи прибли­
жается к таковой у воды. Нужно учитывать, что снижение относитель­
ной плотности мочи отмечается также при патологии почек, однако оно 
выражено в меньшей степени. К другим изменениям мочи при патоло­
гии почек относятся протеинурия, наличие эритроцитов, цилиндров. 
Чаще всего несахарный диабет приходится дифференцировать с хрони­
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ческим пиелонефритом с выраженной полидипсией при отсутствии из­
менений осадка мочи.
Далее исследуется также остаточный азот, мочевина крови, каль­
ций, натрий, калий плазмы крови и эритроцитов, хлориды мочи, а также 
осадок мочи по Нечипоренко. В последующем определяются парциаль­
ные функции почек (по показаниям) с использованием изотопной рено- 
графии, клубочковой фильтрации и канальцевой реабсорбции, пробы с 
питуитрином. В случае пребывания больного в стационаре показано 
ежедневное измерение суточного диуреза с определением относитель­
ной плотности мочи.





- Врождённый нейрогенный 
Симптоматическая канальцевая полиурия










-Первичный альдостеронизм (синдром Конна)
- Тиреотоксикоз 
-Г идронефроз
- Паралич (миоплегия) пароксизмальный
- Нефропатия, обусловленная приёмом анальгетиков
- Интерстициальный нефрит
- Гиперкальциемия при метастазах рака
- Мелкокистозная дегенерация мозгового вещества почек
- Токсикоз (отравление литием, метоксифлураном, ртутью) 
Первичная (непроизвольная) полидипсия
Этапы дифференциальной диагностики несахарного диабета 
(по Г. А. Робертсону, 1985)
1. Определение осмолярности плазмы и (или) концентрации в ней 
натрия в условиях неограниченного потребления жидкости. Если эти 
показатели превышают соответственно 295 москоль/кг и 143 мэкв/л, 
диагноз первичной полидипсии исключается и дальнейшее исследова­
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ние следует начинать с пункта 5 и (или) 6 для разграничения нейроги- 
пофизарного и нефрогенного несахарного диабета. Или:
2. Проведение пробы с дегидротацией. Если концентрация мочи 
не увеличивается пока осмолярность плазмы и (или) содержания на­
трия не достигает соответственно 295 москоль/кг и 143 мэкв/л, диагноз 
первичной полидипсии исключается и следует переходить к пункту 5 и 
(или) 6. Или:
3. Определение отношения осмолярности мочи и плазмы в конце 
пробы с дегидратацией. Если оно менее 1,5, диагноз первичной поли­
дипсии исключается и следует переходить к пункту 5 и (или) 6. Или:
4. Инфузия гипертонического раствора натрия хлорида с опреде­
лением уровня вазопрессина в плазме и её осмолярности в различные 
сроки проведением пробы. Если отношение между двумя этими пере­
менными ниже нормы, устанавливается диагноз несахарного диабета. 
Или:
5. Проведение пробы с инфузией вазопрессина. Если осмоляр­
ность мочи более чем на 150 мосмоль/кг превышает таковую в конце 
пробы с дегидратацией, диагноз нефрогенного несахарного диабета 
исключается. Или:
6. Определение осмолярности мочи и уровня вазопрессина в 
плазме в конце пробы с дегидратацией. Если отношение этих показате­
лей не отклоняется от нормы, диагноз нефрогенного несахарного диа­
бета исключается.
Лекарственные средства и биологически активные соедине­
ния, влияющие на секрецию и на действие вазопрессина
Влияющие на секрецию:
а) стимулирующие: ацетилхолин, апоморфин, морфин (высокие 
дозы), адреналин, изопротеренол (изадрин), гистамин, брадикинин, 
простогландины, эндорфины, циклофосфан (циклофосфамид) внутри­
венно, винкристин, инсулин, ангиотензин, никотин, хлорпропамид, 
клофибрат, карбамазепин;
б) тормозящие: норадреналин, фторфеназин (флуфеназин), гало- 
перидол, дипразин (прометазин), морфин (низкие дозы), дифенин (фе- 
нитоин) внутривенно, алкоголь, глюкокортикоиды.
Влияющие на действие:
а) потенцирующие: хлорпропамид, индометацин, ацетилсалици­
ловая кислота, тиазиды, клофибрат (клофибрейт), карбамазепин ;
б) ингибирующие: барбитураты, лития карбонат, тетрациклины, 
глибутид, алкалоиды барвинка, глюкокортикоиды.
Центральный НСД
Этиология:
а) первичный центральный НСД (идиопатический) - наблюдается 
нарушение синтеза, процессинга или секреции АДГ;
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б) вторичный центральный НСД (вызывают опухоли; гистиоци- 
тоз X; инфекции, в т.ч. менингит; аномалии сосудов; ЧМТ; синдром 
Вольфрама -  синдром DIDMOAD: несахарный диабет, атрофия зри­
тельных нервов, глухота).
Генетика
Центральный НСД может быть как наследственным, так и спора­
дическим.
Наследование центрального НСД аутосомно-доминантное.
Клиническая картина: никтурия и ночное недержание мочи; за­
держка роста и медленная прибавка веса вследствие снижения уровня 
СТГ и недостаточного усвоения пищи; рвота; запор; иногда косоглазие 
или диплопия; дегидратация (у грудных детей и детей младшего воз­
раста при нарушении механизма жажды может привести к сопору или 
коме).
Общие принципы диагностики: концентрационная способность 
почек нарушена (низкие удельный вес и осмолярность мочи); осмоляр- 
ность плазмы и концентрация натрия в сыворотке в норме или повы­
шены; удельный вес мочи (без питья ночью) утром должен быть не 
ниже 1,018 (при более низком -  следует заподозрить НСД); АДГ низ­
кий или не определяется, несмотря на дегидратацию; рентгенография и 
КТ или МРТ головы (исключить новообразования или патология сосу­
дов); исследование полей зрения; определение всех гормонов гипофи­
за.
Дифференциаьный диагноз проводим между: нервной полидип­
сией (у детей встречается редко), нефрогенным НСД, ИЗСД, почечным 
канальцевым ацидозом, серповидноклеточной анемией.
Лечение центрального сахарного диабета
Цель лечения -  возмещение дефицита АДГ (или усиление дейст­
вия), обеспечение достаточного количества жидкости.
1. Средство выбора: десмопрессина ацетет (синтетический ана­
лог АДГ), продолжительность действия 8-24 часа. Распыляют в полос­
ти носа по 1,25-10 мкг 1-2 раза в сутки.
2. Липрессин -  распыляют в носу (по 1-2 вдувания в каждую ноз­
дрю; 3-4 дозы в сутки), действие продолжается 2-4 часа.
3. Аргипрессин -  внутримышечное или подкожное введение в 
дозе 2,5-5 ед. 2-4- раза в сутки.
4. Хлорпропамид -  усиливает действие АДГ на дистальные отде­
лы нефрона (если сохранена функция АДГ). Доза 150 мг/м2 1 раз в су­
тки внутрь. Побочный эффект: гипогликемия (следить за уровнем глю­
козы крови во время лечения).
Особенности лечения грудных детей: диета с низкой осмотиче­
ской нагрузкой; при назначении тиазидных диуретиков — обильное пи­
тье; в некоторых случаях вводится одна доза липрессина перед сном;
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зондовое кормление, если ребенок сам не ест; при легкой форме цен­
трального НСД медикаментозное лечение не требуется, только обиль­
ное питье.
Нефрогенный НСД
Это тоже АДГ-резистентной НСД, при котором почки не спо­
собны концентрировать мочу даже при лечении высокими дозами 
препаратов АДГ.
Патогенез. Заболвание обусловлено дефектом рецепторов АДГ 
типа V2 на клетках дистальных отделов нефрона и неспособностью ре­
цепторов активировать аден илатциклазу ( нет прироста цАМФ в моче 
после внутривенного введения АДГ - аргипрессина).
Генетика. Наследуется рецессивно, сцеплено с Х-хромосомой, у 
мальчиков с генетическим дефектом всегда проявляется тяжелая форма 
болезни. У гетерозиготных девочек заболевание проявляется или про­
текает в легкой форме.
Клиника. Симптомы проявляются в первые три недели жизни: 
не прибавляют в весе, плачут, возбуждены, раздражительны; запор; пе­
ремежающая лихорадка; дегидратация на фоне гиперосмолярности 
плазмы; у детей младшего возраста отмечается расширение мочевого 
пузыря и мочеточников; для детей старшего возраста характерна за­
держка роста и психического развития, плохая успеваемость в школе; 
при ранней диагностике и своевременном лечении предотвращается 
синдром гиперосмолярности и не развивается задержка психического и 
физического развития, если лечение неэффективно -  появляются при­
знаки нарушения ЦНС.
Диагностика. Характерны: гипернатриемия, гиперосмолярность 
плазмы; отсутствие прибавки веса; отсутствие нарушений функции по­
чек; отсутствует реакция на АДГ на заключительном этапе семичасо­
вой пробы с лишением жидкости ( проба с гипертоническим раствором 
хлорида натрия противопоказана из-за опасности тяжелой гипернат- 
риемии); концентрация АДГ в плазме повышена; нет прироста концен­
трации цАМФ в моче после введения АДГ; для определения носитель- 
ства дефектного гена у матери определяется осмолярность мочи после 
двенадцатичасового лишения жидкости.
Лечение нефрогенного НСД




2. Предпочтительно естественное вскармливание.
3. Уменьшают содержание осмотически активных веществ — бел­
ков и поваренной соли — в рационе.
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4. Диуретики (для экскреции натрия) — тиазидные, фуросемид, 
этакриновую кислоту, спиронолактон: а) хлортиазид по 30 мг/кг/сут 
внутрь в 3 приема; б) гидрохлортиазид по 3 мг/кг/сут внутрь на 3 прие­
ма; в) комбинация гидрохлортиазида 2 мг/кг/сут внутрь с калий сбере­
гающим диуретиком - амилорид — 20 мг/ 1,73 м2/сут внутрь ( не на­
до сочетать с добавлением калия в пищу, не имеет побочных эффек­
тов).
Г ипотиреоз
Гипотиреоз — заболевание, характеризующееся снижением или 
выпадением функции щитовидной железы, снижением действия Т4 и Т3 
на ткани-мишени и изменениями функции различных органов и систем, 
обусловленными недостаточным содержанием в организме тиреоидных 
гормонов.
Этиология и классификация форм гипотиреоза 
Различают: первичный, вторичный и периферийный гипоти­
реоз.
Первичный гипотиреоз вызван врожденными или приобретен­
ными нарушениями структуры и секреторной функции тироцитов.
Вторичный гипотиреоз обусловлен заболеваниями аденогипо­
физа или гипоталамуса.
Периферийный гипотиреоз обусловлен резистентностью тканей- 




•S Гипо- или аплазия щитовидной железы (встречается у грудных 
детей и детей младшего возраста)
S  Врожденные нарушения синтеза Тз и Т4 (встречается у грудных 
детей и детей младшего возраста)
S  Хронический лимфоцитарный тиреоидит (встречается у груд­
ных детей и детей младшего возраста)
^  Тяжелый дефицит йода (встречается у грудных детей и детей 
младшего возраста)
S  Гипотиреоидная стадия подострого лимфоцитарного тиреоиди- 
та
S  Уменьшение массы тела щитовидной железы 
S  Хирургическое вмешательство 
S  Лечение тиреотоксикоза 1311 
S  Лучевая терапия опухолей шеи 
S  Лекарственные средства 
■S Неорганический или органический йод
S  Антитиреоидные средства: тионамиды (пропилтиоурацил, тиа- 
мазол), калия перхлорат, калия тиоционат, литий.
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Вторичного:
Гипофизарный: гипопитуитаризм (бывает у грудных детей и де­
тей младшего возраста), изолированный дефицит ТТГ (бывает у груд­
ных детей и детей младшего возраста)
Гипоталамический: пороки развития гипоталамуса (бывает у 
грудных детей и детей младшего возраста), инфекции (энцефалит), опу­
холи, саркоидоз.
Периферического гипотиреоза: генерализованная резистентность 
к тиреоидным гормонам (бывает у грудных детей и детей младшего 
возраста), частичная периферическая резистентность к тиреоидным 
гормонам (бывает у грудных детей и детей младшего возраста), инакти­
вация циркулирующих Т4, Т3 или ТТГ.
Эпидемиология - распространенность среди населения - 0,5-1%, 
среди новорожденных - 0,025% (1:4000), у лиц старше 65 лет-2-4%.
Клиническая картина
Нервная система: нарушение памяти, заторможенность, депрес­
сия, парестезия, атаксия, снижение слуха, замедление сухожильных 
рефлексов.
Сердечно-сосудистая система: брадикардия, снижение сердеч­
ного выброса, глухость тонов сердца, ослабление сердечной мышцы, 
перикардиальный выпот, низкая амплитуда зубцов и уплощение или от­
сутствие зубца Т на ЭКГ. Отеки (в связи с нарушением работы сердца). 
На рентгенограмме - кардиомегалия (в связи с выпотом).
Желудочно-кишечный тракт: характерны частые запоры. Быва­
ет ахлоргидрия, часто сочетающаяся с аутоиммунным гастритом. Асци­
тическая жидкость, как и другие серозные выпоты при гипотиреозе, со­
держит большое количество белка.
Почки: гипонатриемия обусловливает снижение экскреции воды, 
почечный кровоток и СКФ снижены, уровень креатинина в сыворотке - 
нормальный.
Система дыхания: вентиляторные реакции на гипоксию и гипер­
капнию ослаблены. При тяжелом гипотиреозе из-за гиповентиляции 
альвеол и задержки углекислого газа, может быть тяжелая гипокапния. 
В плевральном выпоте - много белка.
Опорно-двигательный аппарат: характерны артралгии, выпот в 
полостях суставов, мышечные спазмы, ригидность мышц.
Кровь: встречается анемия (обычно нормоцитарная). Наличие ме- 
гапобластов указывает на сопутствующий аутоиммунный гастрит.
Кожа и волосы: кожа сухая, холодная, желтоватая (накапливается 
каротин). Не собирается в складки, шелушится на локтях. В коже и под­
кожной клетчатке накапливаются гликозаминогликаны (гиалуроновая 
кислота), которые вызывают задержку натрия и воды, приводящих к 
развитию микседемы (слизистые отеки). Лицо одутловатое, с грубыми
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чертами. Оволосение скудное, волосы теряют блеск. Часто наблюдается 
выпадение наружной трети бровей (см. Хертога).
Нарушение половой функции у  женщин: характерны менорра- 
гии на фоне частых ановуляторных циклов. Иногда менструации скуд­
ные или прекращаются из-за ослабления секреции гонадотропных гор­
монов. У девочек наблюдается задержка полового развития или изоли­
рованная задержка менархе. Может наблюдаться гиперпролактинемия, 
приводящая к галакторее и аменорее (ослабляется ингибирующее дей­
ствие тиреоидных гормонов на секрецию пролактина).
Рост и развитие: у детей наблюдается задержка роста. Эпифи­
зарные зоны роста остаются открытыми (обусловленные дефицитом Т3 , 
Т4 , СТГ).
Обмен веществ и энергии: наблюдается гипотермия, замедление 
распада липопротеидов (снижается активность липопротеидменазы), 
приводящее к гиперлипопротеидемии с повышением уровня холестери­
на и триглицеридов. Как следствие обостряются наследственные дисли- 
попротеидемии. При сниженном аппетите отмечается прибавка в весе 
(ожирение нехарактерно).
Щитовидная железа: увеличение щитовидной железы у детей 
младшего возраста с гипотиреозом указывает на нарушение синтеза Т4 и 




1. Определяется общий Т4, свободный Т4 (расчетный свободный 
Т4) и ТТГ в сыворотке.
2. ТТГ. Если при нормальном общем Т4 базальный уровень ТТГ у 
верхней границы нормы (4-10 МЕ/л) - это указывает на снижение секре­
торного резерва щитовидной железы. ТТГ равный 10-20 МЕ/л свиде­
тельствует о более тяжелой дисфункции щитовидной железы даже при 
нормальном общем Т4.
Если уровень ТТГ больше 20 МЕ/л, а общий Т4 нормальный или 
понижен - выставляется диагноз первичного гипотиреоза.
Уровень ТТГ более чувствительный показатель при постановке 
диагноза гипотиреоза, чем общий Т4.
II. Дифференциальная диагностика первичного и вторичного 
гипотиреоза
1. Д ля  вторичного гипотиреоза характерно нарушение функции 
аденогипофиза или гипоталамуса. Как следствие - отмечается сниже­
ние концентрации и Т4 и ТТГ. При заболеваниях гипоталамуса или в 
других случаях может наблюдаться нормальный уровень ТТГ в сочета­
нии со снижением его гормональной активности. В этих случаях КТ и 
МРТ помогают выявить изменения гипофиза (например, опухоль).
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Увеличение размеров турецкого седла может быть выявлено и 
при первичном гипотиреозе, его размеры нормализуются при лечении 
тиреоидными гормонами.
2. Проба тиролиберином
а) при первичном гипотиреозе секреторная реакция аденогипо­
физа на тиролиберин не нарушена и пропорциональна базальной кон­
центрации ТТГ. Следовательно, нет необходимости проводить пробу у 
лиц с высоким базальным уровнем ТТГ и клиническими признаками за­
болевания.
Диагноз гипотиреоза подтверждается после положительной пробы 
у лиц с несколько повышенной или нормальной (верхняя граница нор­
мы) базальной концентрацией ТТГ.
б) при вторичном гипотиреозе, связанном с заболеванием гипо­
физа, реакция на тиролиберин отсутствует или сильно снижена.
Если прирост ТТГ после пробы с тиролиберином нормальный, а 
уровень ТТГ достигает максимума, через 60 минут и более (норма до 30 
минут), можно предположить вторичный гипотиреоз гипоталамической 
природы.
3. Критерии вторичного гипотиреоза
а) общий Т4 на нижней границе нормы или ниже нормы
б) заболевание ЦНС
в) клинические признаки гипотиреоза
г) низкий базальный уровень ТТГ
Основные этапы диагностики тиреотоксикоза
Анамнез. Попытаться выяснить наличие наиболее характерных 
для гипотиреоза жалоб на общую слабость, вялость, сонливость, отеч­
ность, в первую очередь в области лица, выпадение волос, сухость ко­
жи, снижение памяти, медлительность, замкнутость, снижение интере­
сов, изменение голоса (сиплый), запор. Нередко отмечаются боль в об­
ласти сердца, головная боль, снижение потенции, нарушения менстру­
ального цикла.
Выяснить динамику заболевания, его первые симптомы и после­
довательность развития, эффективность проводимого лечения. Необхо­
димо учитывать, что гипотиреозу чаще предшествует инфекция, сгру- 
мэктомия, радиойодтерапия, избыточное применение антитиреоидных 
препаратов. Иногда причину заболевания установить трудно. У детей 
гипотиреоз развивается вследствие врожденного нарушения биосинтеза 
тиреоидных гормонов, родовой травмы, инфекции, наследственной 
предрасположенности. При этом важно подробно выяснить характер те­
чения заболевания, причины его обострения, оценить результаты иссле­
дований функции щитовидной железы, уточнить время установления 
диагноза, эффективность лечения тиреоидными препаратами. При вы­
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яснении анамнеза жизни уточняется течение родов и особенно развития 
ребенка.
У взрослого пациента уточняют характер выполняемой работы, ее 
влияние на течение заболевания. Собирают сведения о перенесенных 
заболеваниях, наличии наследственной предрасположенности к заболе­
ваниям щитовидной железы.
Объективные данные: Обращается внимание на заторможен­
ность, безразличие больных, низкий и сиплый голос, одутловатое лицо, 
плотную, бледную, сухую, шелушащуюся, отечную, не собирающуюся 
в складки кожу с восковидным, мраморным оттенком, снижение темпе­
ратуры тела, ломкость и выпадение волос, ломкость ногтей, избыточ­
ную масс тела, особенности отложения подкожной жировой клетчатки.
При исследовании функции органов кровообращения обнаружи­
ваются брадикардия, смещение границ относительной сердечной тупо­
сти, ослабление сердечного толчка и звучности тонов сердца, нередко 
снижение артериального давления.
Нарушение функции органов дыхания при гипотиреозе заключа­
ются в затрудненном носовом дыхании, явлениях вазомоторного рини­
та, склонности к острым респираторным заболеваниям, осиплости голо­
са.
При исследовании функции пищеварительной системы можно от­
метить снижение аппетита, диспепсические явления, метеоризм, запор, 
иногда боль в надчревной области, правом подреберье.
При исследовании нервной системы у некоторых больных гипо­
тиреозом отмечаются снижение интеллекта, замедление речи, анемия, 
сужение глазных щелей, птоз, появление патологических рефлексов, 
анизорефлексия.
Дополнительные исследования. У больных гипотиреозом на­
блюдаются нормохромия, анемия с незначительным анизо- и пойкило- 
цитозом, гиперхолестеринемия и дислипопротеинемия, гипоальбуми- 
немия, гипергаммаглобулинемия, гипокапиемия. Специфическими для 
этого заболевания являются снижение уровня в крови общего тироксина 
и трийиодтиронина, накопление щитовидной железой радиоактивного 
йода, повышение титра антител к тиреоидным антигенам, увеличение 
времени ахиллового рефлекса.
Решающее значение для диагностики гипотиреоза среди дополни­
тельных методов исследования имеют определение функции щитовид­
ной железы, липидного обмена, времени ахиллового рефлекса. Обяза­
тельным при гипотиреозе является проведение электрокардиографии.
Однако в клинике иногда наблюдается атипичное течение гипоти­
реоза, которое проявляется анемией, артралгией, кардиалгией, миалги- 
ей, отечностью. В таких случаях помимо осмотра эндокринологом не­
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обходимы консультации гематолога, ревматолога, нефролога, кардиоло­
га, невропатолога.
Определенные трудности вызывает диагностика врожденного ги­
потиреоза. Здесь необходимо обратить внимание на отставание ребенка 
в умственном и физическом развитии, замедленное закрытие родничков 
и прорезывание зубов, недостаточную подвижность ребенка, слабую ре­
акцию на окружающее, отечность лица и всего туловища, выраженную 
сухость кожи, расширение границ сердца, брадикардию, гипотонию, 
вздутие живота.
После обследования определяется степень тяжести гипотире­
оза (легкая, средняя, тяжелая). При легкой форме течения заболева­
ния наблюдается заторможенность, снижение памяти, отечность, бради­
кардия. Основной обмен понижен (10 — 15%), концентрация в крови ти­
роксина и трийодтиронина снижена.
У пациентов со среднетяжелой формой течения заболевания на­
блюдаются апатия, отечность, брадикардия, смещение границ относи­
тельной сердечной тупости. Основной обмен понижен (20 -  40 %). Уро­
вень тироксина в крови также понижен. Больные нуждаются в специ­
альном трудоустройстве или переводе на инвалидность.
Тяжелая форма гипотиреоза характеризуется выраженностью 
всех основных симптомов заболевания, значительной брадикардией, 
смещением границ относительной сердечной тупости, недостаточно­
стью кровообращения. Основной обмен понижен (40 -  60 %). Уровень 
тироксина в крови значительно снижен.
После установления диагноза гипотиреоза следует в первую оче­
редь решить вопрос о причине его развития, локализации первичного 
процесса (первичный, вторичный или третичный гипотиреоз).
Дифференцируют гипотиреоз с гломерулонефритом, анемией, 
атеросклерозом мозговых и венечных сосудов, энцефалитом. У детей 
гипотиреоз следует дифференцировать с рахитом, болезнью Дауна, раз­
личными формами нанизма (карликовости).
1П. Постановка диагноза гипотиреоза у больных, получающих 
тиреоидные гормоны
Часто больные получают тиреоидные гормоны при ошибочно вы­
ставленном диагнозе гипотиреоза.
Причины неправильной диагностики гипотиреоза: основное 
внимание при сборе анамнеза уделено жалобам, а не объективным пока­
зателям; отсутствие лабораторных исследований, подтверждающих ди­
агноз гипотиреоза.
Тактика врача в случае ошибочно выставленного диагноза: 
прекращение на время приема тиреоидных гормонов и последующее 
определение уровня Т4 и ТТГ (дифференцирует эутиреоз и первичный
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гипотиреоз); левотироксин и тироид отменяют за 5 недель до исследо­
вания; лиотиронин прекращают принимать за 10 суток
Если врач считает, что длительная отмена заместительной гормо­
нальной терапии нежелательна (больной получает препараты Т4), реко­
мендуется за 1 месяц до отмены перевести больного на препараты Т3.
IV. Псевдофункция щитовидной железы
1. Т3. При тяжелых нетиреоидных заболеваниях снижаются уров­
ни общего и свободного Т3 из-за подавления периферического 5- 
монодейодирования Т4 (болезни печени, уремия, тяжелые инфекции, 
ДКА, голодание, ожоги, хирургические вмешательства и др.).
2. Т4. При тяжелых состояниях больного может снижаться уро­
вень общего Т4 при нормальном или чуть сниженном уровне свободного 
Т4. Базальный уровень ТТГ не изменяется. Это расценивается как пере­
ходящий вторичный гипотиреоз (как адаптивная реакция на усиление 
катаболизма). При выздоровлении уровень ТТГ повышается (более 10- 
20 МЕ/л), а уровни Т3 и Т4 нормализуются.
Лечение
I. Лекарственные препараты
1. Левотироксин - синтетический Т4 (натриевая соль тироксина). 
Левотироксин - средство выбора для заместительной гормонотерапии, 
поддерживает стабильные уровни Т4 и Т3. Всасывается в ЖКТ 70% пре­
парата.
2. Тироид - экстракт леофилизированных щитовидных желез сви­
ней и крупного рогатого скота, стандартизирован по содержанию йода. 
Соотношение Т/Гэ в препарате 4:1. Тироид в 1000 раз слабее по функ­
циональной активности левотироксина (1 мг тироида = 1 мкг левоти- 
роксина).
3. Лиотиронин- синтетический Т3, не применяется для длитель­
ной терапии (применяется для короткого курса при необходимости бы­
стро отменить лечение на короткий срок, или в диагностических целях). 
Всасывается в ЖКТ на 90%.
4. Комбинированные препараты тиреоидных гормонов (лиот- 
рикс) - содержат синтетические Т4 и Т3, учитывают превращение Т4 в 
Т3, соотношение Т/Гэ 4:1, дозировки разные, применяются редко.
При лечении лиц молодого возраста полный эффект от лечения 
можно ожидать через 2-3 месяца. Стандартная замещающая доза лево­
тироксина - 2-2,5 мкг/кг/сут внутрь. Эффективность лечения оценивают 
по клинике, концентрации общего Т4 и Т3 и базального уровня ТТГ в 
сыворотке.
Общий Т4 нормализуется уже через несколько суток, общий Т3 - 
через 2-4 недели, а ТТГ снижается через 6-8 недель. Если этого не про­
исходит, дозу увеличивают на 12-25 мкг каждые 2-4 недели до улучше­
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ния состояния больного, исчезновения клиники гипотиреоза и нормали­
зации Т4 и ТТГ.
II. Скрытый гипотиреоз - состояние при котором четкие клини­
ческие проявления отсутствуют, жалобы неопределенны, уровень обще­
го Т4 и свободного Т4 - нормальные, а базальный уровень ТТГ находит­
ся в пределах 5-20 МЕ/л.
При наличии гиперхолестеринемии назначают левотироксин, ино­
гда препарат назначается и при отсутствии последней для пробного 
курса лечения (в расчете на улучшение состояния больного). Иногда 
врачи ограничиваются наблюдением за больным и назначают лечение 
при появлении клинических и лабораторных признаков гипотиреоза.
III. Гипотиреоидная кома - конечная стадия нелеченного гипо­
тиреоза.
Клиника: гипотермия, брадикардия, артериальная гипотония, ги­
перкапния, слизистые отеки лица и конечностей (микседема), измене­
ние кожи, симптомы поражения ЦНС (спутанность сознания, затормо­
женность, ступор или кома). Может наблюдаться задержка мочи или 
динамическая кишечная непроходимость.
Гипотиреоидная кома может развиться при любой форме гипоти­
реоза.
Провоцируют развитие комы инфекции, прием транквилизаторов, 
переохлаждение, травма, кровопотеря, гипоксия, гипогликемия.
Для оказания экстренной помощи за час необходимо ввести дозу 
левотироксина, соответствующую половине нормального содержания 
Т4 в крови ( 500 мкг левотироксина внутривенно). Далее вводят по 100 
мкг/сут внутривенно и лечат сопутствующее заболевание.
При вторичном гипотиреозе или АПГС типа II лечение начинают 
с введения гидрокортизона натрия сулицината (50-100 ME внутривенно 
струйно до 200 МЕ/сут), так как левотироксин может вызвать острую 
надпочечную недостаточность.
Гипотиреоз у новорожденных
Для развития ЦНС во внутриутробном периоде и в первые три го­
да жизни тиреоидные гормоны абсолютно необходимы. Их дефицит вы­
зывает задержку психического развития и неврологического напряже­
ния.
Частота гипотиреоза у новорожденных составляет 1:4000 (в 2-3 
раза чаще, чем фенипкетонурия).
Физиология щитовидной железы плода
Зачаток щитовидной железы возникает на 3-4 неделе беременно­
сти. Железа начинает функционировать на 8-ой неделе беременности 
(появляется тиреоглобулин в сыворотке плода). На 10-ой неделе щито­
видная железа способна захватывать йод. К 12-ой неделе начинается 
секреция тиреоидных гормонов и запасание коллоидов в фолликулах.
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К 36-й неделе концентрация общего и свободного Т4 и свободного 
Т3 достигают уровней взрослых.
Во время беременности до 50% тиреоидных гормонов у плода 
представлено материнскими гормонами, прошедшими через плаценту. 
Материнские гормоны защищают плод от гипотиреоза до родов, хотя не 
обеспечивают нормальную концентрацию Т4 в крови плода.
При наличии гипотиреоза у беременных женщин (беременность 
развивается в 0,3%) чаще бывает самопроизвольный выкидыш (50%), а 
при заместительном лечении левотироксином беременность сохраняет­
ся, но у ребенка может наблюдаться задержка психического развития.
Гипотиреоз у плода может быть связан с агенезией или дисгенези- 
ей щитовидной железы, наследственными дефектами синтеза тиреоид­
ных гормонов, аутоиммунными заболеваниями щитовидной железы у 
матери, лечением у нее тиреотоксикоза. Гипотиреоз доказывается опре­
делением у плода ТТГ, Т4 или Т3 в пуповинной крови, а лечится инъек­
циями левотироксина в амниотическую полость (250-500 мкг в неделю).
Физиология щитовидной железы новорожденного
В периоде новорожденное™ концентрация ТТГ в сыворотке ме­
няется (от 80 МЕ/л через 30 минут после родов до 10 МЕ/л к концу пер­
вой недели жизни). Параллельно повышению ТТГ увеличиваются, а за­
тем снижаются уровни общего Т4 и общего Т3.
Последствием врожденного гипотиреоза является задержка пси­
хического развития. Чем раньше выявлен гипотареоз, тем лучше про­
гноз (лечение должно быть начато в первые три месяца жизни). Кроме 
того, может наблюдаться атаксия, нарушение координации, мышечная 




1. "Первый этап - Т4; второй этап - ТТГ" сухая проба на 
фильтрацию (при снижении на 10-20% Т4 - определяют ТТГ). Этот ва­
риант не диагностирует первичный компенсированный гипотиреоз (Т4 
общий = N, ТТГ увеличивается).
2. "Только ТТГ" (выявляется компенсированный гипотиреоз).
3. Повторное определение Т4 и ТТГ в разное время после рожде­
ния.
При обследовании следует учесть, что у недоношенных детей ( их 
около 5%) может быть низкий уровень общего Т4 при нормальном ТТГ, 
что обусловливается незрелостью гипоталамо-гипофизарно-тиреоидной 







Дисгенезия щитовидной железы. Аплазия. Гипоплазия. Эктопиче­
ская щитовидная железа. Нарушение синтеза, секреции или перифери­
ческого метаболизма тиреоидных гормонов. Лечение матери радиоак­
тивным йодом. Нефротический синдром. Переходящий первичный ги­
потиреоз: Применение антитиреоидных лекарственных средств для ле­
чения тиреотоксикоза у матери. Дефицит йода у матери. Воздействие 
избытка йода на плод или новорожденного. Трансплацентарный пере­
нос материнских тиреоблокирующих антител.
Вторичный гипотиреоз. Пороки развития головного мозга и че­
репа Разрыв ножки гипофиза при родовой травме или асфиксии. Врож­
денная аплазия гипофиза. Преходящий вторичный гипотиреоз.
Клинический диагноз
По клиническим признакам, без определения уровня гормонов ди­
агноз выставляется только в 5% случаев.
Если явные симптомы отмечаются на первой неделе жизни, то 
можно предположить тяжелый и продолжительный внутриутробный
гипотиреоз.
У новорожденных рост и вес при рождении, как правило, нор­
мальные, а костный возраст отстает от паспортного. Три процента детей 
рождаются переношенными.
Симптомы
Снижение аппетита, резкий плач, хриплый голос, сонливость, за­
поры, гипотермия.
Немногие новорожденные с гипотиреозом имеют характерный 
внешний вид: одутловатое лицо, слизистые отеки, плоская или впалая 
переносица, гипертелоризм, увеличение родничков, расхождение швов 
черепа, макроглоссия, пупочная грыжа, сухая, холодная, мраморная ко­
жа, желтуха (прямая и непрямая гипербилирубинемия); мышечная ги­
потония, замедление сухожильных рефлексов, гапакторея. Задержка 
роста заметна уже в 3-6 месяцев в сочетании с неврологической сим­
птоматикой.
При вторичном гипотиреозе клиника менее выраженная. Но при 
пороках развития лицевого черепа (расщелины губы и неба), нистагме, 
признаках дефицита других аденогипофизарных гормонов (гипоглике­
мия, гипопения, гипоплазия мошонки) - следует заподозрить вторичный 
гипотиреоз.
Врожденный гипотиреоз сочетается с пороками сердца, синдро­
мом Дауна, трисомией по 18-й хромосоме. Со стороны сердечно­
сосудистой системы и ЦНС отмечается брадикардия, уменьшение ам­
плитуды комплексов QRS, при УЗИ иногда находят перикардиальный
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выпот, увеличение длительности периода изгнания из левого желудоч­
ка. На ЭКГ - диффузное замедление ритма, снижение его амплитуды. 
Удлинение периода вызванных зрительных и слуховых потенциалов.
Лабораторная и инструментальная диагностика врожденного 
гипотиреоза
■S Обязательные исследования:
Определение свободного Т4 или расчетного свободного Т4 в сыво­
ротке новорожденного
Определение ТТГ в сыворотке новорожденного
S  Вспомогательные исследования:
Поглощение радиоактивного йода щитовидной железой или сцин- 
тиграфия железы
УЗИ щитовидной железы
Определение тиреоблокирующих антител в сыворотке матери и 
новорожденного
Определение уровня тиреоглобулина в сыворотке новорожденно­
го
Рентгенография коленных суставов и стоп для определения кост­
ного возраста.
Лечение
1. Быстрее повысить уровень Т4 до нормального (уменьшение ос­
ложнений со стороны ЦНС).
Поддержать нормальный уровень Т4 (обеспечить нормальный 
рост и психическое развитие ребенка).
Уровень Т4 следует поддерживать ближе к верхней границе нор­
мы. При начальной дозе 10-14 мкг/кг/сут уровень общего Т4 нормализу­
ется через неделю. Лечение начинают не дожидаясь результатов лабо­
раторного исследования. Применяют только таблетки левотироксина.
Ведение детей с врожденным гипотиреозом
S  Клиническое и лабораторное обследование (рост, развитие 
ЦНС, психическое развитие, ТТГ, общий и свободный Т4) че­
рез 1-4 недели после начала лечения, каждые 1-2 месяца в те­
чение первого года, каждые 2-3 месяца в течение второго и 
третьего года
■S Цель обследования и лечения: поддержать уровень общего Т4 в 
сыворотке, поддержать уровень ТТГ в сыворотке меньше 10 
МЕ/л, не допуская повышения уровня общего Т4 и тиреотокси­
коза
•S Рентгенографическая оценка костного возраста ежегодно
S  Пробы на психомоторное развитие и интеллект: первая - в 1-1,5 
года, повторная - в 5 лет, при необходимости раньше
Причины неэффективности лечения
■S Лечение начато слишком поздно
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•/ Недостаточна начальная доза левотироксина
S  Недостаточны поддерживающие дозы левотироксина
Не соблюдается схема лечения (по вине врача, родителей, 
больного).
Диффузный токсический зоб
Диффузный токсический зоб может развиваться в любом возрас­
те, но наиболее часто 11-15 лет (девочки чаще в 8 раз). В диагностике 
диффузного токсического зоба клиника имеет первостепенное значение.
Нет единого мнения о причинах развития диффузного токси­
ческого зоба. Есть мнение об инфекционной природе этого заболевания. 
Сравнительно часто это заболевание развивается после острых детских 
инфекций, обострений хронического тонзиллита. Описано влияние фи­
зической и психической травмы, перегревания на солнце, алкоголизма 
родителей. Однако, по-видимому, основное значение имеет нарушение в 
коррелятивных взаимодействиях желез внутренней секреции, становле­
нии функции гипофиза, половых желез и состояния самой щитовидной 
железы. Имеет значение наследственная предрасположенность. Патоге­
нетические механизмы развития диффузного токсического зоба недос­
таточно ясны. Обнаружение в крови больных атипичной тиреостимули- 
рующей активности, получившей название "длительно действующего 
стимулятора щитовидной железы" (IATS), являющимся и иммуноглобу­
лином-антителом к депрессору щитовидной железы, относится и к ги­
пофизу, позволило ряду исследователям отвести ей основную роль в па­
тогенезе диффузного токсического зоба. 1ATS действует на те же рецеп­
торы что и ТТГ, но более сильно связывается, вызывая ее гиперплазию и 
редкое повышение продукции тиреоидных гормонов. Некоторые авторы 
считают, что LATS - измененный в антигеном отношении тиреотропный 
гормон. Клинические проявления диффузного токсического зоба обу­
словлены биологическим действием тиреоидных гормонов.
По классификации в течении тиреотоксикоза различают четыре 
стадии.
Первая стадия - невротическая. Клинические проявления со­
ответствуют клинике вегетативного невроза с общим повышением воз­
будимости нервной системы, сердцебиениями при малозаметном увели­
чении щитовидной железы.
Вторая стадия - нейрогормонапьная. Отчетливо выявляются 
увеличение щитовидной железы, классические симптомы тиреоток­
сикоза, снижается трудоспособность, отмечается похудение, глазные 
симптомы.
Третья стадия - висцеропатическая. В этой стадии развивается 
поражение внутренних органов с нарушением их функций.
Четвертая стадия - кахексическая. Эта стадия характеризуется 
необратимыми дистрофическими изменениями внутренних органов и
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различных систем с выраженной общей дистрофией или кахексией, на­
клонностью к развитию коматозных состояний и тиреотоксических кри­
зов.
Клиника диффузного токсического зоба у детей характеризуется 
теми же симптомами, что и у взрослых - ранний и постоянный симптом 
диффузного токсического зоба - увеличение щитовидной железы. 
Обычно у детей увеличение обеих долей и перешейка щитовидной же­
лезы, но иногда преобладает увеличение одной из долей (чаще правой). 
Узловой токсический зоб у детей встречается редко.
Сердечно-сосудистые изменения - обязательный симптом диф­
фузного токсического зоба. Тахикардия часто предшествует всем дру­
гим проявлениям заболевания. Лабильность пульса. Тахикардия сохра­
няется во время сна. Усиление сердечного толчка. Тоны усилены и 
четкие, акцент 2 тона на легочной артерии. При тяжелых случаях тирео­
токсикоза тоны сердца резко приглушены. Также появляются неоргани­
ческие шумы.
Для тиреотоксического зоба характерны изменения сердечно со­
судистой системы. Тахикардия - наиболее ранний и постоянный признак 
заболевания. Частота пульса 180-200 ударов в минуту, мало изменяется 
при перемене положения и сохраняется во время сна. Усиливается вер­
хушечный толчок. Тоны сердца усилены, четкий акцент 2 тона на легоч­
ной артерии. Могут прослушиваться функциональные систолический и 
диастолический шумы. Границы сердца иногда расширены влево. При 
выраженных формах тиреотоксикоза повышается систолическое давле­
ние (до 150-170мм.рт.ст.), а диастолическое остается нормальным или 
сниженным иногда до 0. На ЭКГ отмечается резкое укорочение пред­
сердно-желудочковой проводимости, повышение вольтажа зубцов P,Q, 
Т.
У большинства больных тиреотоксическим зобом отмечаются 
глазные симптомы: экзофтальм Мебиуса (у детей редко), симптом Гре­
фе, широкие глазные щели, редкое мигание (симптом Штельвага), по­
вышенный блеск глаз. Наиболее существенными и характерными сим­
птомами тиреотоксического зоба являются изменения со стороны нерв­
ной системы. Отмечается повышенная возбудимость, раздражитель­
ность, плаксивость, суетливость, неусидчивость, капризность, быстрая 
смена настроения, расстройство сна. У многих детей бывает ослабление 
памяти, головная боль. Частым неврологическим симптомом у детей яв­
ляется тремор рук, хореиформные подергивания (насильственные, быст­
рые, толчкообразные движения пальцев рук, головы, мимических мышц, 
мускулатуры конечностей). Моторная неустойчивость является одним 
из ранних симптомов заболевания. При тиреотоксикозе встречаются ва­
зомоторные, секреторные и трофические расстройства в виде гипер­
гидроза, интенсивного и стойкого дермографизма, кожного зуда, повы­
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шения кожной температуры. Отмечается мышечная слабость, на­
чинающаяся с проксимальных отделов конечностей, а затем прини­
мающая генерализованный характер. При тяжелой форме заболевания 
развиваются атрофия и парез мышц. У детей в отличие от взрослых по­
ражение ЖКТ наблюдается редко. Иногда повышается аппетит, в тяже­
лых случаях у части детей бывают поносы, недержание кала. При тяже­
лом тиреотоксикозе увеличивается печень, становится болезненной, на­
рушается ее антитоксическая и гликогенообразующая функции, разви­
вается желтуха.
Нарушаются все виды обмена, особенно жировой и водный. Поху­
дание часто является одним из первых симптомов болезни, причем, мо­
жет развиваться при сохраненном и даже повышенном аппетите. Рост 
детей нередко выше средних возрастных норм. Рост ускоряется в ре­
зультате быстрого развития эпифизов, что в дальнейшем приводит к их 
преждевременному обызвествлению и к остановке роста. У детей могут 
быть симптомы, указывающие на недостаточность коры надпочечников: 
слабость, утомляемость, пигментация кожных покровов, низкое диасто­
лическое давление, увеличение лимфоузлов, лимфоцитоз. Усилен ос­
новной обмен. Нарушение углеводного обмена проявляется увеличени­
ем содержания сахара крови и гликемической сахарной кривой после 
нагрузки глюкозой. При диффузном токсическом зобе возможно разви­
тие сахарного диабета. Страдает половое развитие, что критически вы­
ражается в позднем появлении вторичных половых признаков, на­
рушению менструального цикла. Изменение периферической крови 
проявляется в умеренном лимфоцитозе, ускорении СОЭ.
Наиболее тяжелым осложнением тиреотоксического зоба является 
тиреотоксический криз, развивающийся при присоединении интеркур- 
рентных заболеваний, при психической травме, операции на щитовид­
ной железе. Клинически тиреотоксический криз представляет обостре­
ние всех симптомов тиреотоксикоза: повышается температура, появля­
ется рвота, понос, усиливаются симптомы со стороны нервной системы, 
психики, развивается надпочечниковая недостаточность. Иногда тирео­
токсический криз кончается смертью ребенка.
Первостепенное значение в диагностике диффузного токси­
ческого зоба отводится клинике.
1. Лабораторные исследования: СБИ и БЕЙ больше нормы; ТЗ, Т4 
больше нормы.
2. Радиоизотопные исследования функции щитовидной железы с 
J131 - вводят в организм изотоп йода. Мало приемлемо (при диффузном 
токсическом зобе высокий захват йода, как подъем через 6 часов, в нор­
ме через 24-72 часа, так и поглощение, в норме на 50% ниже).
3. Косвенные признаки: Снижение уровня холестерина; на Rts-MC 
- смещение пищевода, трахеи - при контрастировании.
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ЭКГ - синусовая тахикардия, аритмия, степень тахикардии выше, 
чем у взрослых. Высокий вольтаж, ускорение предсердно- 
желудочкового проведения, остроконечные формы a -ритма, тетта- 
активность диенцефальной области.
Рост усилен, похудение, задержка полового развития, в крови лей­
копения, лимфоцитоз.
Дифференциальный диагноз: пубертатное увеличение щитовидной 
железы, нейровегетативная лабильность; непостоянная тахикардия - во 
время сна нормальная, не диффузная потливость, а региональная (ладо­
ни стопы), тремор пальцев при отвлечении внимания исчезает, похуде­
ние.
Лечение диффузного токсического зоба основано на стремлении 
понизить функцию щитовидной железы. Основным условием про­
ведения консервативного лечения является достижение эутиреоидного 
состояния и поддержание его с помощью лекарственных средств не ме­
нее одного года. Применяют антитиреоидные препараты (содержащие 
йод и тиреостатики)дпя нормализации избыточного синтеза тиреоидных 
гормонов. В педиатрической практике из препаратов йода применяют 
дийодотирозин. Препарат назначается по 0,5x2-3 раза/день, в убываю­
щей дозировке, без перерывов. Детям дошкольного возраста дийодтиро- 
зин дают в половинной дозировке. Лечение проводят длительно, до пол­
ного исчезновения симптомов тиреотоксикоза. При длительном приме­
нении йода может развиться рефрактерность к нему с возрастанием всех 
симптомов, нередко даже с более тяжелой формой. В настоящее время 
широко внедрено в практику лечение тиреостатическими препаратами, 
которым относятся производные тиоурацила (метилтиоурацил), ими- 
дазапа (мерказолил), перхлорат калия. Механизм действия этих препара­
тов заключается в блокировании синтеза гормонов щитовидной железы 
на различных этапах. В педиатрической практике чаще применяются 
мерказолил в связи с его большей эффективностью и меньшей токсич­
ностью. Лечение тиреостатическими препаратами основано на назначе­
нии вначале высоких доз до устранения тиреотоксикоза с постепенным 
снижением до поддерживающей дозы (эутиреоидное состояние). На­
чальные дозы устанавливаются индивидуально с учетом тяжести забо­
левания. Лечение мерказолилом начинают обычно с 10-40 мг/сут. После 
устранения тиреотоксикоза (через 2-5 недель) дозу препарата каждые 5- 
7 дней уменьшают на 5-10 мг, постепенно подбирая минимальную под­
держивающую дозу (обычно 5-2,5 мг ежедневно или через день). Дли­
тельность терапии составляет 1,5-3 года, побочное действие препаратов 
этой группы проявляется аллергическими реакциями, диспептическими 
явлениями, лейкопенией, гранулоцитопенией. В комплексе медикамен­
тозной терапии включают резерпин и b-адреноблокаторы (обзидан). Под 
их влиянием понижается общая возбудимость, уменьшается тахикардия,
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нормализуется AD. При нервной возбудимости и бессоннице назначают 
препараты брома, валерианы, барбитураты, пипольфен, супрастин, по 
показаниям - сердечные гликозиды, при понижении питания - анаболи­
ческие гормоны. Важным моментом в лечении является полноценное 
питание, высококалорийное, соответствующее дефициту массы тела и 
возрасту.
При тяжелых формах диффузного токсического зоба у детей - суб­
тотальная субфасциальная резекция щитовидной железы.
Лечение тиреотоксического криза заключается в назначении больших 
доз стероидных гормонов. Наиболее эффективно в/в введение водо­
растворимых препаратов гидрокортизона (50-200мг) в сочетании с в/м 
введением глюкокортикоидов, ДОКСа в дозах, соответствующих тяже­
сти и длительности криза Для устранения сердечно-сосудистых рас­
стройств показаны сердечные гликозиды. Большое значение придают 
применению симпатомиметических препаратов и Ь-адреноблокаторов. 
Назначают резерпин в больших дозах (0,3-0,5мг), барбитураты. Прово­
дится регидартационная и дезинтоксикационная терапия (физиологиче­
ский раствор, раствор глюкозы, полиглюкин, гемодез). В/в вводят 
большие дозы витаминов (С, группы В, особенно В]) в связи с наруше­
нием образования многих тканевых ферментов. Ингаляции увлажненно­
го кислорода. При гипертермии - охлаждение тела пузырями со льдом, 
инъекции анальгина, амидопирина, реопирина
Гиперпаратиреоз и гипопаратиреоз
Паращитовидные железы (ПЩЖ) появляются на 5-6 неделе 
внутриутробного развития из энтодермапьного эпителия III и IV жабер­
ных карманов.
На 7-8 неделе образовавшиеся эпителиальные почки отшнуровы- 
ваются от участка своего возникновения и присоединяются к задней по­
верхности боковых долей щитовидных желез. В них врастает окружаю­
щая мезенхима с капиллярами, из которых образуется капсула железы.
Функциональная активность ПЩ Ж  во внутриутробном перио­
де способствует сохранению гомеостаза кальция независимо от колеба­
ний минерального обмена матери. Существенно повышается активность 
ПЩЖ к последним неделям внутриутробного периода и в первые дни 
жизни.
Во внутриутробном периоде в ткани железы обнаруживаются 
эпителиальные клетки только одного типа - главные клетки.
Во втором полугодии ж изни уменьшается размер главных кле­
ток, а первые оксифильные клетки появляются в околощитовидных же­
лезах после 6-7 лет. К 11 годам в ткани железы появляется возрастаю­
щее количество жировых клеток.
У детей раннего возраста ПЩЖ имеют гистологические осо­
бенности: отсутствуют оксифильные клетки, соединительнотканные
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перегородки между эпителиальными клетками тонкие (исчезают к пу­
бертатному периоду), не содержат жировой ткани.
Масса парехнимы ПЩЖ: у новорожденного - 5 мг, к 10 годам - 
40 мг, у взрослого - 75-85 мг (данные, когда имеется 4 и более ПЩЖ).
Постнатальное развитие ПЩЖ рассматривается как медленно 
прогрессирующая инвапюция.
Максимальная функциональная активность ПЩЖ относится к 
перинатальному периоду и первому-второму годам жизни ребенка, что 
связано с максимальной активностью остеогенеза и напряженностью 
фосфорно-кальциевого обмена.
В железах происходит синтез паратгормона (ПТГ), который 
вместе с витамином D участвует в регуляции фосфорно-кальциевого 
обмена.
ПТГ (независимо от витамина Д) ингибирует реабсорбцию фосфа­
тов в проксимальных канальцах, способствует выведению их с мочой.
Снижение функции ПЩЖ  (аплазия, родовая травма, гиперкаль- 
циемия матери) приводит к гипокапьциемии и гиперфосфатемии. Кли­
нически это характеризуется повышением нервно-мышечной возбу­
димости (спазмофилия). Спазмофилия выявляется при механическом 
раздражении и с помощью гальванического тока.
Гиперпаратиреоидизм сопровождается гиперкапьциемией с раз­
витием нефрокальциноза и остеодистрофии и является вторичным син­
дромом при рахите.
По своим физиологическим механизмам П Г  является антагони­
стом тиреокальциотонина шитовидной железы.
Этот антагонизм обеспечивает содружественное участие обоих 
гормонов в регуляции баланса кальция и перемодулирование костной 
ткани.
Активация ПЩЖ возникает в ответ на снижение уровня ионизи­
рованного кальция в крови.
ПГ влияет на баланс кальция и через изменение метаболизма ви­
тамина D - способствует образованию 1,25 - дигидрооксихолекальцифе- 
рола (наиболее активный дериват витамина D).
Кальциевое голодание или нарушение всасывания витамина D 
(основа рахита у детей) всегда сопровождается гиперплазией ПЩЖ и 
функциональными проявлениями гиперпаратиреоидизма, что является 
нормальной регуляторной реакцией и не считается заболеванием ПЩЖ.
При заболеваниях ПЩ Ж  может возникнуть состояние повы­
шенной функции - гиперпаратиреоз или сниженной функции - гипо- 
паратиреоз.
Методы исследования ПЩЖ:
1. Прямой: радиоиммунологическое определение ПТГ в сыво­
ротке крови (N = 0,3-0,8 нг/мл).
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2. Косвенные: исследование уровня ионизированного кальция в 
сыворотке крови (N = 1,35-1,55 ммоль/л, или 5,4-6,2 мг/100 мл), иссле­
дование уровня общего кальция и фосфора в сыворотке крови (гипопа- 
ратиреоз - кальций понижен до 1,0-1,2 ммоль/л, фосфор повышен до 
3,2-3,9 ммоль/л; гиперпаратиреоз - увеличение кальция в сыворотке до 
3-4 ммоль/л, снижение фосфора до 0,8 ммоль/л), исследование уровня 
кальция и фосфора в моче (обратные их содержанию в крови: гипопара- 
тиреоз - Са* - N или снижен, Рм- снижен; гиперпаратиреоз - Са„ - значи­
тельно увеличен, Р„- значительно снижен).
3. Функциональные: внутривенное введение СаС12. назначение 
средств типа комплексонов (например, этилендиаминтетрауксусная ки­
слота и др.), ПТГ, ГК надпочечников.
При всех этих пробах добиваются изменения уровня кальция в 
крови и исследуют реакцию ПИЩ на эти изменения.
Клиническая картина изменения активности ПЩ Ж включа­
ет: симптоматику со стороны нервно-мышечной возбудимости, сим­
птоматику со стороны костной системы (кости, зубы), симптоматику со 
стороны кожи и ее придатков.
Заболевания паращитовидных желез относятся к редким эндок­
ринным заболеваниям. Клинические проявления их, особенно гиперпа- 
ратиреоза, весьма разнообразны, что представляет известные трудности 
для диагностики, а следовательно, и для своевременного лечения. Этим 
и объясняется тот факт, что гиперпаратиреоз зачастую длительное вре­
мя протекает под "маской" почечно-каменной болезни, язвенной болез­
ни желудка и других заболеваний внутренних органов.
Недостаточность ПЩ Ж проявляется: симптоматикой со сто­
роны ногтей, волос, зубов (трофические нарушения), при врожденном 
гипопаратиреозе - нарушается формирование костей (раннее возникно­
вение остеомаляции), повышение вегетативной лабильности и возбу­
димости (пилороспазм, диарея, тахикардия), повышение нервно- 
мышечной возбудимости (положительные симптомы Хвостека, Труссо, 
Эрба), симптомы, появляющиеся остро, чаще ночью, требующие неот­
ложной помощи (тонические судороги, ларингоспазм), провоцируются, 
в том числе, испугом, вплоть до потери сознания.
Гиперпаратиреоз проявляется: выраженной мышечной слабо­
стью, запорами, болями в костях (нередко возникают переломы костей 
в местах участков разрежения в виде кист на рентгене), в мягких тканях 
возможно образование кальцинатов.
К заболеваниям паращитовидных желез относят:
Первичный гиперпаратиреоз




1. Аденомы паращитовидных желез, одиночные или множествен­
ные (у 80-85% больных).
2. Гиперплазия паращитовидных желез (у 15-20% больных).
Гипопаратиреоз (дефицит паратиреоидного гормона - ПТГ- па-
ратгормона).
1. Послеоперационный (повреждение или удаление ПЩЖ при хи­
рургических вмешательствах, в результате стресса, вызванного опера­
цией: частичный или преходящий)
2. Идеопатический (спорадические или наследственные случаи).
Диагностические критерии:
Отсутствует или низкий уровень ПТГ в сыворотке, повышение 
уровня кальция после введения ПТГ; гиперфосфатемия, снижение ос­
теокальцина и 1,25 (ОН)2Дз при нормальном уровне 25(ОН)Дз. У не ле­
ченных больных снижение экскреции кальция.
Наследственный гипопаратиреоз чаще является компонентом 
аутоиммунного полигландулярного синдрома (АПГС) типа 1, вклю­
чающий кроме него - генерализованный гранулематозный кандидоз 
(кандидоз кожи и слизистых), первичную надпочечниковую недоста­
точность. Реже встречаются компоненты : первичный гипопаратиреоз, 
первичный гипогонадизм, хронический активный гепатит, синдром на­
рушенного наследования и т.д. АПГС I типа возникает уже в грудном 
возрасте. Первое его проявление - кандидоз. Аутоантитела к ПТГ обна­
руживаются в 30% случаев.
Другие формы гипопаратиреоза
- гипопаратиреоз - при идеопатическом и вторичном (в результате 
повторных переливаний крови) гемохроматозе. В ПЩЖ обнаруживают 
отложение железа, деструкцию, фиброз
- гипопаратиреоз при болезни Вильсона - отложение меди в ПЩЖ
- при ХПН отложение алюминия в ПЩЖ может привести к час­
тичному или полному дефициту ПТГ
- дефицит ПТГ может развиться после лечения тиреотоксикоза 
l3lJ. Здесь гипокальциемия преходящая, ее надо диффференцировать с 
гипокальциемией при синдроме голодных костей (после хирургиче­
ского лечения гиперпаратиреоза или случайного удаления ПЩЖ при 
хирургическом лечении тиреотоксикоза)
- гипопаратиреоз вследствие поражения ПЩЖ при гранулемато- 
зах и их разрушение метастазами.
-гипопаратиреоз при повышении уровня магния в сыворотке, при­
водящее к подавлению секреции ПТГ и гипокапьциемии.
Поздняя гипокальциемия новорожденных вызывается в том числе 
и гипопаратиреозом.
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Изолированный идеопатический гипопаратиреоз - обычно 
спорадическое, реже - семейное заболевание с аутосомно-рецессивным 
или аутосомно-доминантным наследованием. Развивается в любом воз­
расте. Аутоантитела к ПТГ отсутствуют. Обусловлен дефектами синтеза 
или секреции ПТГ.
Идеопатический гипопаратиреоз - редкое заболевание новоро­
жденных. Оно является компонентом нескольких наследственных син­
дромов (Кирнса-Сейра, Кенни, Ди Джоржи, Кенни и др.):
- синдром Кирнса-Сейра - гипопаратиреоз сочетается с пигмент­
ным ретинитом, офтальмоплегией, атаксией, атриовентрикулярной бло­
кадой, миопатией
- синдром Кенни - гипопаратиреоз сочетается с задержкой роста 
и сужением костно-мозговых полостей длинных трубчатых костей
- синдром Ди Джорджи - врожденная дискинезия паращитовид­
ных желез. Аплазия или дисплазия паращитовидных желез и дисплазия 
тимуса обусловлена нарушением эмбриогенеза третьего и четвертого 
глоточных карманов. Больные обычно погибают в детском возрасте.
Преходящий гипопаратиреоз новорожденных - встречается час­
то и вызван гипокальциемией у матери (причиной может быть гиперпа- 
ратиреоз у матери). Наличие гипокапьциемии у новорожденного в соче­
тании с гиперфосфатемией обязует проверить уровень кальция и ПТГ в 
сыворотке матери.
Гипокальциемии у грудных детей и детей младшего возраста, вы­
званных гипопаратиреозом, характеризуются гипокальциемией и ги­
перфосфатемией на фоне пониженного уровня ПТГ в сыворотке.
Врожденные нарушения обычно проявляются в грудном и раннем 
детском возрасте, а приобретенные - в более позднем возрасте. Гипопа­
ратиреоз обнаруживают при выяснении причин гипокапьциемии. Ино­
гда он выявляется при обследовании детей с наследственными синдро­
мами.
Синдромы резистентности к ПТГ
Эти наследственные синдромы проявляются в возрасте 1-5 лет.
Псевдогипопаратиреоз
- синдромы резистентности к ПТГ, при которых на фоне повы­
шенного уровня ПТГ наблюдается гипокапьциемия и гиперфосфатемия. 
Нормализация уровня кальция обычно приводит к снижению уровня 
ПТГ, но не устраняет резистентность тканей-мишеней к ПТГ.
1. Псевдогипопаратиреоз типа 1а, типа 1в, типа 1с, типа II.
Лечение
Применение препаратов кальция и витамина D.
Цель: предотвращение эпилептических припадков у новорожден­
ных, тетании и парестезии у детей старшего возраста.
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Показания к лечению: новорожденные: уровень общего кальция 
менее 1,88 ммоль/л; свободного кальция менее 0,7 ммоль/л, грудные 
дети и дети младшего возраста: общий кальций менее 2,0-2,2 ммоль/л.
Препараты кальция:
- при острой гипокальциемии, которая угрожает жизни - каль­
ций в/в (быстрая инфузия может привести к аритмии, а попадание каль­
ция под кожу вызывает некроз.
- струйно 10% СаС12 - 0,1 мл/кг или 10% кальция глюконат 0,3 
мл/кг - можно по неотложным показаниям при нарушении сердечной 
деятельности.
В других случаях: 10% СаС122-5 мл/кг/сут в/в (20-50 мг/кг/сут по 
Са) - медленно и осторожно в периферийные вены; в центральные вены 
- разводят на 0,9% NaCl или 5% глюкозы.
Хроническая гипокальциемия - препараты кальция внутрь (при 
отсутствии судорог или тетании).
Для грудных детей и детей младшего возраста - кальций глюко­
нат в виде сиропа 5 мл/кг/сут (1/5 мг/кг/сут на Са) в 4-6 приемов. Боль­
шие дозы вызывают диарею.
Детям старшего возраста - кальций глюконат, кальций карбонат, 
кальций лактат - таблетки в пересчете на Са - 50 мг/кг/сут.
Препараты витамина D - используются при лечении легкой или 
умеренной хронической гипокальциемии. Эргокальциферол, холекаль- 
циферол, дигидротахистерол - применяются редко из-за низкой актив­
ности, медленного наступления эффекта, длительного действия, опас­
ной стойкой гиперкальцием ии при передозировке.
Препарат выбора: кальцитриол 1,25 (ОН)2Дз
Эффект наступает через 1-2 суток и продолжается 2-3 суток.
Доза 0,25-1 мкг/сут, в 2 приема (доза корректируется до достиже­
ния нормокальциемии).
Уровень кальция в сыворотке нужно поддерживать постоянно 
(профилактика мочекаменной болезни).
Для уменьшения потерь кальция с мочой назначают хрортиазид 
или гидрохлортиазид.
Основные этапы диагностики гипопаратиреоза
Анамнез. Обратить внимание на наличие жалоб, свидетельст­
вующих о гипопаратиреозе, в частности, -  приступы судорог (частоту и 
длительность, их локализацию, распространенность, клинические осо­
бенности, причины, способствующие их возникновению, а также нали­
чие предвестников судорог); повышенную утомляемость, слабость; па­
рестезии и боль в конечностях, поясничной и крестцовой области, по­
звоночнике, скованность; чувство тяжести во всем теле, подергивание 
групп мышц; повышенная чувствительность к холоду; головная боль,
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снижение памяти; боль в области сердца, живота, диспепсические явле­
ния, сухость кожи, выпадение зубов.
Выясняются причины возникновения заболевания. Симптомы по­
вышенной нервно-мышечной возбудимости могут появиться через не­
сколько часов после струмэктомии или спустя 1 -  2 недели после нее. 
Уточняется динамика заболевания, возможное наличие латентной тета­
нии, выясняются факторы, способствующие развитию тетании. При на­
личии в анамнезе струмэктомии проводится опрос по системам для вы­
явления возможного гипотиреоза (зябкость, сонливость, запор, сниже­
ние памяти и др.). Уточняются другие возможные причины гипокаль- 
циемии. Если больной получал ранее какое-либо лечение, следует вы­
яснить какие именно лекарственные средства он применял, их эффек­
тивность.
Объективное исследование. Обращается внимание на состояние 
кожи и ее придатков (бледность, сухость кожи, выпадение и ломкость 
волос, потускнение ногтей). Проверяются симптомы, свидетельствую­
щие о состоянии нервно-мышечной возбудимости (Хвостека, Труссо). 
Исследуется состояние сердечно-сосудистой, дыхательной, пищевари­
тельной систем. Особое внимание следует обращать на нервно- 
психическую деятельность, эмоциональное состояние, настроение -  при 
гипопаратиреозе часто отмечаются эмоциональная неустойчивость, по­
давленность настроения. Выясняется наличие симптомов гипотиреоза, 
пареза голосовых связок, проявлений аутоиммунных заболеваний, на­
рушений менструального цикла и симптомов гипокортицизма.
Дополнительные исследования. Наряду с общими клиническими 
исследованиями у больных с гипопаратиреозом определяют уровень 
кальция и неорганического фосфора в крови, содержание кальция и 
фосфора в моче. Нарушение кальциево-фосфорного обмена является 
характерным проявлением гипопаратиреоза. При легкой форме гипопа- 
ратиреоза исследование уровня кальция в крови и моче не позволяет 
сделать заключение о заболевании, в этом случае применяется провоци­
рующая гипокальциемию проба с эстрадиола бензоатом или проба с па- 
ратирином с исследованием клиренса фосфора.
Определенную информацию о наличии гипопаратиреоза дает 
электрокардиография (удлинение интервала S -  Т, изменение зубца Р и 
комплекса QRS, наличие участков ишемии).
Решающими признаками гипопаратиреоза являются приступы су­
дорог, гипокальциемия и гипокальциурия.
Первичный гиперпаратиреоз (ПГПТ)
ПГПТ - наиболее частая причина гиперкальциемии. Патология, 
наиболее характерная для взрослых. Пик заболеваемости приходится на 
60-70 лет. Распространенность - 0,05-0,1% (женщиныгмужчины = 4 :1 ) .
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Этиология
1. Аденомы паращитовидных желез (одиночные или множествен­
ные, у 80-85% больных).
2. Гиперплазия паращитовидных желез (до 20% больных).
3. Рак паращитовидных желез (до 1% случаев).
Эта патология (особенно 1, 2) может быть как спорадическим за­
болеванием, так и семейным (с аутосомно-доминантным наследовани­
ем).
Патогенез
При этой патологии нарушается механизм подавления секреции 
ПТГ в ответ на гиперкальциемию. Порог чувствительности к кальцию 
при этих состояниях повышен в сравнении с нормой или вообще отсут­
ствует. Как следствие - клетки секретируют повышенное количество 
ПТГ. ПТГ ускоряет резорбцию костной ткани и усиливает вымывание 
кальция из костей и приводит к гиперкальциемии. Кроме того, ПТГ 
снижает резорбцию фосфата в почках, что приводит к фосфатурии и ги- 
пофосфатемии. Усиливается канальцевая реабсорбция кальция, но этот 
эффект ПТГ нивелируется повышением клубочковой фильтрации каль­
ция. Вследствие гиперкальциемии увеличивается экскреция кальция с 
мочой. Избыток ПТГ и гипофосфатемия увеличивают синтез 1,25 
(ОН)2Дз в почечных канальцах, что усиливает всасывание кальция в 
кишечнике, приводящее к еще более выраженной гиперкальциемии (у 
40-60% больных).
Клинические проявления первичного гиперпаратнреоза
Со стороны ЦНС : утомляемость, слабость, головная боль, де­
прессия, нарушение памяти, деменция, психоз, кома.
Со стороны мышц и суставов: миопатия, подагра, псевдопода­
гра, хондрокальциноз, эрозивный гастрит.
Глаза: катаракта, отложения кальция в поверхностных слоях ро­
говицы и передней пограничной пластинки.
Сердечно-сосудистая система: артериальная гипертензия, арит­
мии, обызвествления сердца и сосудов.
Со стороны Ж КТ: язвенная болезнь (преимущественно 12- 
перстной кишки), желудочно-пищеводный рефлюкс, желчекаменная 
болезнь, запор.
Почки: полиурия и жажда, снижение концентрационной способ­
ности почек, мочекаменная болезнь, нефрокальциноз, почечный ка­
нальцевый ацидоз.
Скелет: остеопороз, костные кисты, бурые опухоли, остеоскле­
роз, остеомаляция.
Прочие проявления: анемия, лихорадка.
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В 50% случаев заболевание может быть бессимптомным. У моло­
дых больных клиническая картина не соответствует тяжести гиперкаль- 
циемии.
Тяжелые поражения костей (фиброзно-кистозный остит, замеще­
ние кроветворной ткани костного мозга соединительной тканью) в на­
стоящее время встречаются реже и чаще у больных с почечной недоста­
точностью.
Для подтверждения диагноза показано: биопсия костной ткани 
(истончение компактного вещества трубчатых костей, кисти, бурые 
опухоли: очаги замещения костной ткани фиброзной тканью с большим 
количеством остеокластов и макрофагов, нагруженных гемосидерином). 
У 1/3 больных выявляется остеопения, денситометрия костей - сниже­
ние плотности костной ткани (увеличен риск переломов), повышение 
активности щелочной фосфатазы и уровня остеокальциотонина, нали­
чие мочекаменной болезни или нефрокальциноза (40-50% больных), на­
личие артериальной гипертонии.
Лабораторная диагностика: гиперкальциемия (определение
общего и свободного кальция). У больных с повышенным уровнем ПТГ 
концентрация свободного кальция может быть нормальной, что называ­
ется нормокальциемическим гиперпаратиреозом (при почечной недос­
таточности, нарушении всасывания кальция в кишечнике, авитаминозе 
Д, на ранних стадиях заболевания); уровень ПТГ в сыворотке опреде­
ляют иммунорадиометрическим методом, методом ИФА. Измерение 
уровня ПТГ в сочетании с измерением уровня общего и свободного 
кальция достаточно для постановки диагноза ПГПТ. определяют уро­
вень общего и нефрогенного цАМФ в моче для оценки влияния ПТГ на 
почки, уровень кальция в моче - бывает нормальным или пониженным, 
гипофосфатемия - обусловлена снижением порога канальцевой реаб­
сорбции фосфата, увеличение отношения хлорид/фосфат в сыворотке 
(N < 32).
Предоперационное исследование паращитовидных желез - УЗИ, 
компьютерная томография, МРТ, субтракционная сцинтиграфия, флюо­
рография.
Лечение: абсолютное показание к операции - симптомы гипер- 
кальциемии и гиперкальциемия, выявляемая биохимически, при бес­
симптомном лечении выбирают между оперативным и медикаментоз­
ным лечением. Предпочтительнее - хирургическое лечение.
Показания к хирургическому лечению: клинические проявле­
ния гиперкальциемии, концентрация общего кальция в сыворотке на 
0,25-0,4 ммоль/л превышает норму для данной возрастной группы, ги- 
перкальциемические кризы в анамнезе, снижение СКФ более, чем на 
30% по сравнению с нормой для данной возрастной группы, мочека­
менная болезнь, подтвержденная рентгенологически, снижение массы
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костей более чем на 2 сигмы от возрастной нормы, суточная экскреция 
кальция более 10 ммоль, возраст до 50 лет, невозможность длительно­
го наблюдения за больным.
Радикальное лечение: паратиреоэктомия с немедленной ауто­
трансплантацией части измельченной паратиреоидной ткани в мышцы 
предплечья.
На 1-2-е сутки после операции наблюдается бессимптомная гипо- 
кальциемия.
Осложнения: синдром голодных костей, стойкий гипопаратиреоз, 
повреждение возвратного гортанного нерва.
Паллиативное лечение: при гиперплазии или аденоме одной же­
лезы удаляют только пораженную железу, проводят биопсию, исследу­
ют замороженные срезы.
Другие инвазивные методы лечения: введение рентгенконтра- 
стных средств в артерии, питающие паращитовидные железы, чрез- 
кожное введение этанола в аденому паращитовидных желез под кон­
тролем УЗИ.
Медикаментозное лечение назначают после безуспешной опера­
ции или отказе от нее: назначают фосфаты (в пересчете на фосфор) в 
дозах 0,5-3 г/сут. Противопоказано при: почечной недостаточности, 
концентрации общего кальция в сыворотке более 3 ммоль/л, дегидрата­
ции. Нередко введение фосфатов повышает уровень ПТГ и может при­
вести к образованию почечных камней из фосфата кальция, эстрогены в 
сочетании с прогестагенами (у женщин с первичным гиперпаратирео- 
зом в постменопаузе), дифосфолаты (подавляют резорбцию кости). 
Внутривенное введение памидроната натрия (60-90 лет) нормализует 
уровень кальция на срок до нескольких недель.
Первичный гипсрпаратиреоз у детей встречается редко. Наи­
более частая причина у детей, приводящая к этой патологии - ги­
перплазия, которая наблюдается при тяжелом гиперпаратиреозе 
новорожденных и МЭН типов I и На.
Патогенетические и биохимические признаки заболевания те же. 
Лечение ПГПТ и тяжелого гиперпаратиреоза новорожденных - хирур­
гическое (радикальное и паллиативное).
Вторичный гиперпаратиреоз
Если остеомаляция обусловлена приобретенной резистентностью 
к ПТГ, то гипокапьцием ия сопровождается повышением уровня 1111, то 
есть вторичным гипопаратиреозом.
Вторичный гиперпаратиреоз может наблюдаться тогда, когда ви­
тамин D не стимулирует или недостаточно стимулирует резорбцию ко­
стной ткани.
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При дефиците витамина D всегда отмечается гипофосфатемия 
(что дифференцируют с гипопаратиреозом и нарушениями, обуслов­
ленными резистентностью к ПТГ).
Заболевания, сопровождающиеся вторичным гиперпаратиреозом: 
феохромоцитома щитовидной железы, почечная недостаточность, ра­
хит и остеомаляция, вызванные витамином D, х-сцепленный гипофос- 
фатемический рахит
- псевдогипопаратиреоз типов 1а, 1в, 1с.,
Вторичный гиперпаратиреоз сопровождается гипокальциемией. 
Хроническая гипокапьциемия и резистентность к ПТГ приводят к его 
гиперсекреции и обратимой гиперплазии паращитовидных желез. При 
тяжелой почечной недостаточности и уремии вторичный гиперпарати­
реоз может вызвать гиперкальциемию. Вторичный гиперпаратиреоз с 
гиперкальциемией встречается при длительном лечении х-сцепленного 
гипофосфатемического рахита препаратами фосфора и витамина D.
Основные этапы диагностики гиперпаратиреоза
При длительном течении и малоэффективном лечении полиартри­
та, радикулита, почечно-каменной болезни, несахарного диабета, язвен­
ной болезни желудка, злокачественных новообразований костей необ­
ходимо учитывать возможность наличия гиперпаратиреоза.
Анамнез. Характерны жалобы на слабость, боль в костях, выпаде­
ние здоровых зубов, снижение массы тела, полидипсию, полиурию, 
спонтанные переломы костей, анорексию, метеоризм, астению, адина­
мию, депрессию, раздражительность, сонливость, апатию, утомляе­
мость. Обращается внимание на длительность течения заболевания, вы­
ясняются особенности его течения, причины обострения, оценивается 
эффективность проводимой терапии.
Объективное исследование. Общее состояние больных гиперпа­
ратиреозом чаще всего тяжелое, положение в постели вынужденное, 
иногда определяется деформация черепа, грудной клетки, позвоночни­
ка. Характерны утиная походка, пониженный тургор мышц.
Функциональное состояние органов кровообращения: обращается 
внимание на брадикардию, артериальную гипертензию, укорочение ин­
тервала S -  Т на ЭКГ, отложение кальция в сосудах. Во время исследо­
вания органов пищеварения можно выявить гастродуоденит, язвенную 
болезнь, панкреатит, гепатит, наличие слюнных камней.
Почти у каждого больного гиперпаратиреозом отмечаются нару­
шения функции почек в виде почечной колики, полиурии, гипо- и изо- 
стенурии.
Изменения в нервно-психической сфере проявляются депрессией, 
понижением памяти, мышечной слабостью, атрофией мышц, снижени­
ем сухожильных рефлексов.
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Дополнительные исследования. У больных гиперпаратиреозом 
на рентгенограмме определяется остеопороз, субпериостальная резорб­
ция костей, остеосклероз в сочетании с обызвествлением мягких тканей, 
эпулисы, кисты костей, нефролитиаз. Аденому паращитовидных желез 
можно выявить с помощью ангиографии.
Диагноз гиперпаратиреоза подтверждается обнаружением гипер- 
кальциемии, гипофосфатемии, повышением уровня паратирина.
Дифференцировать гиперпаратиреоз следует с миеломной и по­
чечно-каменной болезнью, гормональным остеопорозом, опухолью 
(саркомой) Юинга, деформирующим остозом (болезнью Педжета), ме­
тастатической карциномой костей, болезнью Олбрайта (фиброзной ос­
теодисплазией), а также с заболеваниями, сопровождающимися поли- 
урией, гиперкальциемией и гиперкальциурией.
Лечение
Вторичный гиперпаратиреоз проходит после излечения основного 
заболевания. Медикаментозное лечение может быть назначено лицам 
старше 50 лет с умеренной гиперкальциемией, нормальным или незна­
чительным снижением массы костей и нормальной или незначительно 
нарушенной функцией почек.
Инъекции больших количеств рентгеноконтрастных средств в ар­
терии, питающие ПЩЖ.
Прогноз
При пограничных состояниях (рахит, спазмофилия) - благоприят­
ный.
При первичном или вторичном гиперпаратиреозе зависит от сте­
пени тяжести, характера поражения, выбранного метода лечения и воз­
раста больного.
Гипоталамо -  гипофизарная недостаточность
Гипоталамо-гипофизарная недостаточность или гипопитуита- 
ризм - клинический синдром, обусловленный гормональной недос­
таточностью гипофиза или гипоталамуса и сопровождающийся 
вторичной гипофункцией, гипоплазией и атрофией перифериче­
ских эндокринных желез. В связи с многогранной ролью гипофи­
за в регуляции различных жизненных процессов в организме и 
гормональной активности эндокринных желез, гипофункции его, 
уменьшение секреции тех или иных, а тем более всех гипофизар­
ных гормонов вызывает весьма сложные изменения в организме, 
отличающиеся полиморфизмом и различной степенью тяжести. 
Уметь диагностировать различные формы патологии гипоталамо- 
гипофизарной системы, учитывая эффективность патогенетического 
лечения, весьма важно.
Клинические проявления зависят от имеющегося дефицита гор­
мона и возраста ребенка.
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Например, СТГ у грудных детей бывает причиной гипогликемии 
голодания: в пубертатном возрасте - задержки роста, у взрослых - мор­
щин вокруг рта и глаз, отложения жира в подкожно-жировой клетчатке 
и снижения массы мышц.
Этиология: идиопатический гипопитуитаризм; ятрогенный
гипопитуитаризм (от передозировки глюкокортикоидов или как ослож­
нения лучевой терапии); аномалии развития и заболевания щито­
видной железы: а) аплазия гипофиза, б) септооптическая дисплазия - 
дефицит СТГ, аномалии зрительных нервов, агенезия прозрачной пере­
городки, в) голопрозэнцефалия - неполное разделение больших полу­
шарий головного мозга в сочетании с дефектами лицевого черепа, г) 
синдром Кальмана - изолированный дефицит гонадотропных гормонов: 
аносмия или гипоосмия, дефекты лицевого черепа, д) черепно-мозговая 
травма.
Опухоли гипоталамуса и гипофиза
А. Краниофарингиома. Отсутствует или сильно снижена секре­
ция гормонов аденогипофиза. Поражение нейрогипофиза приводит к 
развитию несахарного диабета. Проявления болезни: низкорослосгь, 
ожирение. На рентгенограмме черепа выявляются супра-1 интраселляр- 
ные капьцификаты, эрозия стенок или увеличение размеров турецкого 
седла, нарушение зрения. Отмечается отставание костного возраста от 
паспортного. Низкорослость, ожирение, отставание костного возраста 
от паспортного - повод для подозрения на краниофарингиому. Б. Глио­
ма зрительного нерва. В. Хромофобная аденома гипофиза. Г. Аст­
роцитома. Д. Пинеалома. Первичный синдром турецкого седла: 
дефицит СТГ или ЛГ и ФСГ, преждевременное половое развитие.
Лабораторная диагностика идиопатическоко питуитуризма
Осуществляется путем постановки стимуляционных проб с ли- 
беринами.
Трактовка (если гипопитуитуризм обусловлен дисфункцией ги­
поталамуса) результатов:
1. Проба с тиролиберином - после внутривенного введения про- 
тирелина концентрация ТТГ возрастает до нормы, но повыше­
ние концентрации запаздывает на 30-60 минут
2. Проба с гонадолиберином: после неоднократного внутривен­
ного или подкожного введения гонадорелина удается стимули­
ровать секрецию ЛГ и ФСГ
3. Проба с соматолиберином - уровень СТГ возрастает незначи­
тельно или не возрастает после введения соматорепина
4. Проба с кортиколиберином: после введения кортикорелина 
трифлутата в дозе 0,9-1,8 мкг/кг вызывает быстрое (через 5 ми­
нут), длительное (сохраняется в течение 3 часов) и выраженное
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повышение АКТГ. Секреция кортизола усиливается меньше, 
чем в норме и запаздывает во времени.
Проба пригодна для дифференциального диагноза дефицита 
АКТГ гипоталамического и гипофизарного происхождения.
Дифференциальная диагностика изолированного дефицита го­
надотропных гормонов и конституциональной задержки полового раз­
вития у мальчиков.
Изолированный дефицит гонадотропных гормонов обусловлен 
врожденным нарушением секреции гонадолиберина, иногда - врожден­
ной или приобретенной недостаточностью гонадотропных клеток аде­
ногипофиза. Ведет к задержке полового развития и проявляется сим­
птомами вторичного гипогонадизма.
Биохимические признаки: снижение уровня ЛГ, ФСГ и тестосте­
рона.
Врожденный изолированный дефицит гонадотропных гормонов 
может быть заболеванием, а может сочетаться с другими аномалиями 
развития (голопрозэнцефалией, односторонней агенезией почки и др.).
Пример - синдром Кальмана (вторичный гипогонадизм и аносмия 
или гипосмия, иногда расщелина твердого неба и другие дефекты лица 
по срединной линии).
Конституциональная задержка полового развития - вариант 
нормы (обусловлена запаздыванием активации гипотапамо- 
гипофизарно-гонадной системы). Уровни гонадотропных гормонов, ЛГ, 
ФСГ и тестостерона снижены. Из-за этого половое развитие начинается 
в 15 лети позже.
Определение только уровней указанных выше гормонов и стиму- 
ляционные пробы с либеринами не дают точного ответа.
А. Имеется синтетический аналог гонадолиберина - нафарелин, 
введение которого однократно подкожно в дозе 1 мкг/кг повышает уро­
вень (измеряется через 30 мин - 4 часа в течение суток) гормонов у 
больных с конституциональной задержкой полового развития (в отли­
чие от больных с изолированным дефицитом гормонов)
Б. Проба с ХГ (вводят внутримышечно в дозе 5 000 ед/м2 на 1,3, 
8, 10-е сутки, определяют уровень тестостерона перед 1-ой инъекцией и 
на 15-е сутки).
Концентрация тестостерона повышается у больных с конститу­
циональной задержкой полового развития.
Для точного диагноза необходимо проводить две пробы: с гона- 
долиберином и с ХГ.
Гормонально-активные опухоли головного мозга у детей
1. СГГ - секретирующие аденомы гипофиза: гигантизм, акроме­
галия. 2. Хромофобные аденомы гипофиза (у детей редко): ТТГ - секре­
тирующие опухоли, ФСГ - секретирующие опухоли. 3. Пролактиномы.
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Высокий уровень пролактина может блокировать секрецию ФСГ и ЛГ и 
тем самым вызвать вторичный гипогонадизм. 4. АКТГ - секретирую- 
ицие аденомы гипофиза. 5. Пинеаломы.
Основные этапы диагностики гипоталамо-гипофизарной не­
достаточности
Анамнез
При опросе больного следует обращать на выявление и уточнение 
всех жалоб, правильная интерпретация которых позволяет поставить 
диагноз до объективного исследования, которое, в конечном итоге, 
лишь подтверждает его. Дополнительные исследования носят вспомо­
гательный характер.
Наиболее частым и основным проявлением гипоталамо- 
гипофизарной недостаточности является астеноадинамический 
синдром в виде повышенной физической и умственной утомляемости, 
нарастающей к концу дня, в тяжёлых случаях резко выраженный и при­
обретающий характер адинамии. Необходимо всегда уточнять характер 
общей слабости и адинамии: постоянная или периодически возникаю­
щая, сменяемая вполне удовлетворительным и даже хорошим состояни­
ем. Последнее не свойственно гипоталамо-гипофизарной недостаточно­
сти. При выраженных формах заболевания обращает на себя внимание 
снижение интересов больного, отсутствие заботы, беспокойства о близ­
ких, родных, безразличное отношение к окружающим, исчезновение 
имевшихся ранее увлечений (литературой, музыкой и т. д.).
В процессе опроса необходимо попытаться выявить явные или 
слабо выраженные нарушения функции тех или иных эндокринных же­
лез (чаще половых, затем щитовидной и при более тяжёлых формах -  
надпочечников). Снижение либидо, потенции в ранних стадиях заболе­
вания мужчины обычно связывают или с возрастом или с переутомле­
нием на работе, хотя у других лиц аналогичного возраста и профессии 
каких-либо изменений половой функции не наблюдается. У женщин ра­
но нарушается менструальный цикл (олигоаменорея). Явные симптомы 
гипотиреоза, как и гипокортицизма, возникают при выраженных фор­
мах заболевания. Следует обращать внимание на "малые" симптомы 
гипотиреоза, такие как снижение адаптации к температуре окружаю­
щей среды (повышенная зябкость, плохая переносимость холода), 
склонность к запорам (если до этого стул был нормальным), отсутствие 
бодрости по утрам, иногда сонливость днём. Одним из симптомов гипо­
таламо-гипофизарной недостаточности, связанной с вторичным гипо- 
кортицизмом и гипосоматотропизмом, является снижение массы тела 
(несмотря на наличие гипотиреоза, при котором масса тела обычно на­
растает), однако наличие избыточной массы тела не исключает гипопи- 
туитаризм. Отмечается склонность к артериальной гипотензии и свя­
занное с этим головокружение при быстрой смене положения тела из
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горизонтального на вертикальное. Аппетит понижен, однако не носит 
характер анорексии. Иногда возникает лёгкое чувство голода (связанное 
с гипогликемией), которое быстро проходит после приёма незначитель­
ного количества пищи.
Весьма важно в процессе анамнеза выявить причину заболева­
ния, последовательность возникновения отдельных симптомов, ста­
бильность или нарастание их со временем. В связи с тем, что у женщин 
гипопитуитаризм может быть связан с тяжёлыми родами или абортом, 
осложнёнными кровотечением, необходимо уточнить этот факт. Сим­
птомы заболевания при этом возникают непосредственно или спустя 
некоторое время после родов (аборта). Женщина обычно указывает на 
уменьшение или отсутствие грудного молока (особенно если после пре­
дыдущих родов его было достаточно) снижение массы тела (в норме по­
сле родов в период грудного вскармливания ребёнка чаще всего масса 
тела нарастает), иногда возникновение симптомов невроза. Со временем 
менструальный цикл не восстанавливается или меняется характер мен­
струаций (олигоменорея). Однако как нормальный менструальный цикл, 
так и нормальная лакторея не исключают гипопитуитаризм.
Объективное исследование
При осмотре, в первую очередь, обращается внимание не столько 
на степень исхудания, которое может быть вызвано разнообразными 
причинами и не является патогномоничным симптомом гипотапамо- 
гипофизарной недостаточности, сколько на другие проявления заболе­
вания, в частности на состояние кожи и её придатков, развитие вторич­
ных половых признаков. Одним из проявлений гипотапамо- 
гипофизарной недостаточности, в частности, вторичного гипогонадиз- 
ма, является инволюция вторичных половых признаков (выпадение во­
лос в подмышечных ямках и на лобке, гипоплазия и атрофия молочных 
желез; если болезнь возникает в пубертатный период —отсутствие роста 
волос на лице, в подмышечных впадинах, на лобке). При наличии гипо­
тиреоза волосы сухие, ломкие, редкие, характерно выпадение наружных 
частей бровей (симптом Хертога). Кожа на ощупь холодная, сухая, 
морщинистая, с желтоватым оттенком, больные выглядят старше своих 
лет. Отмечается склонность с брадикардии. Пульс слабого наполнения, 
артериальное давление снижено. Тоны сердца ослаблены, над верхуш­
кой и в точке Боткина нередко выслушивается функциональный шум. 
При длительном течении заболевания возникают органические измене­
ния половых органов: гипоплазия матки, яичников, полового члена, яи­
чек.
При наличии указанных жалоб и объективных изменений диагно­
стика гипоталамо-гипофизарной недостаточности не представляет 
трудностей. При этом в диагнозе указывается не только гипопитуита­
ризм, но также основные синдромы поражения периферических эндок­
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ринных желез (вторичный гипогонадизм, гипотиреоз, гипокортицизм, 
гипосоматотропизм). При тотальном гипопитуитаризме в связи с нару­
шением секреции вазопрессина могут наблюдаться симптомы несахар­
ного диабета. По возможности указывается этиологический фактор (по­
сттравматический, постинфекционный, послеродовый гипопитуита- 
ризм, или синдром Шихена и т. д.).
Дополнительные исследования
В первые два дня пребывания в стационаре наряду с общеклини­
ческим производится исследование крови больного на липиды и их 
фракции, холестерин, общий белок и белковые фракции, электролиты 
плазмы крови и эритроцитов. Проводятся консультации невропатолога, 
гинеколога, окулиста. При подозрении на гипопитуитаризм применяет­
ся ряд исследований на выявление степени вовлечения в патологиче­
ский процесс периферических эндокринных желез. На третий день про­
водятся тест толерантности к глюкозе, рентгенография черепа, исследо­
вание соматотропина, гонадотропных гормонов, тиротропина, кортико- 
тропина, связанного с белком йода (СБЙ); на четвёртый день исследует­
ся поглощение 131 I щитовидной железой, экскреция с мочой 17- 
кетостероидов и 17-оксикортикостероидов, цитология влагалищного 
мазка и др.
В дальнейшем производятся функциональные тесты (тесты сти­
муляции эндокринных желез тропными гормонами гипофиза). Чаще 
всего они применяются при парциальном гипопитуитаризме для диффе­
ренциации первичного и вторичного гипотиреоза, гипокортицизма и 
гипогонадизма.
Ожирение
Ожирение -  заболевание, в основе которого лежит нарушение 
обмена веществ, связанное с положительным энергетическим балансом: 
поступление энергии с пищей превышает энерготраты организма. Ожи­
рение в настоящее время имеет не только медицинское, но и социальное 
значение, так как является благоприятной почвой для возникновения и 
прогрессирования наиболее распространенных заболеваний -  атеро­
склероза и ишемической болезни сердца, сахарного диабета, гипертони­
ческой болезни и многих других. Профилактика многих заболеваний 
сводится, в первую очередь, к профилактике и лечению ожирения. Рас­
пространенность ожирения весьма велика, составляет 20 — 30 % среди 
всего населения
Ожирение и ИНСД
Для лиц, страдающих ИНСД часто характерно ожирение и, свя­
занная с ним, инсулинорезистентность.
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Патогенез точно не установлен. При данной патологии инсулино- 
резистентность проявляется нарушением центральных и периферийных 
механизмов действия инсулина. Инсулин не подавляет гликогенолиз и 
глюконеогенез в печени, не стимулирует поглощение и утилизацию 
глюкозы в жировой и мышечной тканях.
У лиц с ожирением периферическая инсулинорезистентность.вы­
ражена меньше, чем у больных с ИНСД. Число рецепторов инсулина 
при ожирении и ИНСД снижено (обусловлено постоянной гипербили- 
рубинемией). Кроме того, у этих лиц обнаруживается нарушение тиро- 
зинкиназной активности рецепторов инсулина в скелетных мышцах. 
Как следствие - нарушение транспорта глюкозы в мышцах жировых 
клеток.
Ожирение при наследственных болезнях
Пример: синдром Прадера-Вилли.
Клиника: мышечная гипотония, ожирение, непропорционально 
маленькие стопы и кисти, вторичный гипогонадизм.
Ожирение при наследственной остеодистрофии Олбрайта - 
комплекс симптомов, характерных для псевдогипопаратиреоза типов 1а 
(снижен синтез и нарушена активность субъединицы Gsa- 
резистентность к ГПТ, ТТГ, глюкагону, гонадотропным гормонам) и 1с 
(активность Gsa не нарушена, но имеется резистентность к другим гор­
монам) характерны - лунообразное лицо, задержка роста, брадикардия, 
многочисленные очаги подкожного обызвествления или оссификации.
Ожирение при вторичном синдроме пустого турецкого седла
Развивается вследствие сокращения размеров или разрушения ги­
перплазированного гипофиза (опухоли гипофиза) после операции или 
облучения. Этому синдрому предшествует увеличение турецкого седла 
из-за роста опухоли (функция оставшейся части гипофиза или N, или 
имеются нарушения, связанные с основным заболеванием).
При первичном синдроме пустого турецкого седла функция гипо­
физа не нарушена.
Снижение секреции ЛГ, ФСГ, СТГ обусловленное ожирением.
Ожирение при гипопитуитаризме (дефиците одного или не­
скольких гормонов). К ожирению может привести недостаточность СТГ 
(отложение жира в подкожной клетчатке при снижении мышечной мас­
сы).
Задержка роста, ожирение, обусловленное резистентностью к СТГ 
или нарушениями его метаболизма.
Карликовость Ларона (синдром резистентности к СТГ) обуслов­
ленное дефектами гена рецептора СТГ или (реже) дефектами гена СТГ.
Лечение соматотропином безуспешно.
Ожирение может быть причиной высокорослости, которая явля­
ется конституциональным или наследственным признаком.
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Ожирение при синдроме Кушинга
Это состояние обусловлено избытком глюкокортикоидов. Син­
дром Кушинга может быть эндогенным (избыточная секреция кортизо­
ла в коре надпочечников):
1) гипофизарный (болезнь Кушинга) - |  секреция АКТГ;
2) надпочечниковый синдром Кушинга;
3) эктопический синдром Кушинга (избыток секреции АКТГ не­
гипофизарными злокачественными новообразованиями).
Экзогенным (лекарственный, ятрогенный) - обусловлен длитель­
ным лечением глюкокортикоидами (при снижении уровня кортизола в 
сыворотке и моче из-за угнетения гипофизарно-надпочечниковой сис­
темы).
Один из главных симптомов - ожирение туловища (90% больных).
Ожирение при синдроме Штейна-Левентапя (синдром поликис­
тозных яичников). Относительный или абсолютный избыток ЛГ может 
быть обусловлен первичным заболеванием гипоталамуса или аденоги­
пофиза. Пусковой механизм - избыток надпочечниковых андрогенов в 
период адренархе.
Ожирение в период адренархе считается главным фактором риска 
синдрома Штейна-Левенталя, так как превращение андрогенов в эстро­
гены происходит в жировой ткани.
Ожирение может быть при первичном гипогонадизме у мальчиков 
(синдром Клайнфельтера, синдром Нунан - похож на Тернера у дево­
чек), приобретенном первичном гипогонадизме.
Ожирение:
- при синдроме Паскуалини (синдром фертильного евнуха) - 
причина: изолированный дефицит ЛГ);
- при синдроме Прадера-Вилли - проявление: мышечная гипото­
ния у новорожденных, ожирение, непропорционально маленькие стопы 
и кисти, микропения, крипторхизм;
- синдром Лоренса-Муна-Бидля - предполагается патология ги­
поталамуса - пигментная дегенерация клетчатки, полидактилия, умст­
венная отсталость, ожирение, микропения, крипторхизм, задержка по­
лового развития.
Основные этапы диагностики ожирения
Констатация избыточной массы тела (ожирения) не представляет 
сложностей. Врач должен не только выявить ожирение, но и определить 
его тип, стадию, наличие осложнений и сопутствующих заболеваний, 
которые чаще всего и определяют общее состояние больного, его тру­
доспособность. В связи с этим анамнез и тщательное объективное ис­
следование играют при ожирении весьма важную роль.
Анамнез. В связи с разнообразием жалоб и отсутствием характер­
ных жалоб, свойственных только ожирению, при собирании анамнеза
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требуются их сопоставление и анализ для получения правильных выво­
дов о характере заболевания и определения объема дополнительных ис­
следований. Необходимо провести тщательный опрос по системам, де­
тализацию жалоб, которые позволяют получить цельное представление 
о характере заболевания и его осложнениях.
В процессе анамнеза следует выяснить, нет ли у больного семей­
но-наследственного фактора ожирения. Вследствие того, что в развитии 
ожирения важную роль играет не столько наследственный фактор, 
сколько режим питания в семье, особенно отношение родителей к пита­
нию детей, следует выяснить состав продуктов питания, объем прини­
маемой пищи в зависимости от времени суток и частоту ее приема. Ча­
ще всего лица, страдающие ожирением, принимают пишу не более 3 раз 
в сутки с максимальным объемом и энергетической ценностью в днев­
ное и вечернее время. Так как основным источником липогенеза явля­
ются углеводы, следует в первую очередь уточнить объем углеводистой 
пищи (особенно мучных изделий, картофеля). Наряду с алиментарным 
фактором необходимо выяснить состояние аппетита. Так, при гипота­
ламическом ожирении, аппетит, как правило, повышен, нередко значи­
тельно, а чувство насыщения снижено. Наличие чувства голода, сопро­
вождающегося дрожанием, потливостью, свидетельствует о гиперинсу- 
линизме.
Обращается внимание на профессиональные факторы (режим 
труда, наличие вибрации, рентгеновского облучения, токов СВЧ, воз­
действующих на гипоталамус). Так как одной из причин ожирения яв­
ляется поражение гипоталамуса, необходимо выяснить, нет ли симпто­
мов, свидетельствующих о его поражении: жажды, нарушения терморе­
гуляции в виде периодического повышения температуры тела, рас­
стройства формулы сна (постоянной или периодической гиперсомнии 
днем и плохого сна ночью), нарколепсии (приступов непереносимой 
сонливости), периодического колебания артериального давления с час­
тым повышением его в течение суток и др.
Вследствие большого значения в развитии ожирения не только 
переедания, но и снижения физической активности, выясняется режим 
подвижности во время работы и внерабочее время, характер занятий 
физической культурой и спортом в прошлом и в настоящем. Причинами 
гипоталамического ожирения могут служить перенесенная инфекция 
или интоксикация, что следует уточнить в процессе анамнеза и выяс­
нить динамику ожирения — стабилизация или постоянное прогрессиро­
вание. Нередко ожирение у женщин развивается в период лактации по­
сле родов, что также следует учитывать при выяснении причины разви­
тия заболевания.
Объективное исследование. В первую очередь определяется тип 
ожирения и степень избыточной массы тела, для чего используются со­
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ответствующие таблицы нормативов или формулы расчета. В случае 
гиподинамии и гипоплазии мышечной массы может идти речь о так на­
зываемом скрытом ожирении, для чего целесообразно определять тол­
щину кожной складки с помощью миллиметровой линейки или калипе- 
ра (в норме толщина кожной складки в надчревной области не более 2 
см). Определяется характер распределения подкожной жировой клет­
чатки: равномерное, верхнее, среднее, нижнее или "рейтузное", что 
имеет значение для диагностики причины ожирения (алиментарно­
конституциональное, гипоталамической, надпочечниковое и др.).
Для дифференциальной диагностики типа ожирения обращается 
внимание на изменений кожи -  наличие гиперпигментации, трофиче­
ских нарушений, свидетельствующих о патологии гипоталамуса и ги­
пофиза (сухость и шелушение кожи, полосы -  от ярко-розовых до сине­
багровых, цианоз, мраморность рисунка кожи), гирсутизма, угрей и т. д. 
Нередко у лиц, страдающих ожирением, отмечаются мацерация кожи в 
местах повышенного потоотделения, дерматит, экзема, пиодермия, се­
борея волосяного покрова из-за повышенного функционирования саль­
ных желез, пастозность голеней и стоп (расширение лимфатических 
щелей, лимфостаз, недостаточность кровообращения).
В связи с тем, что у 80% больных ожирением отмечаются измене­
ния функции органов кровообращения, исследование ее приобретает 
важное значение. Чаще всего левая граница сердца смещена, тоны серд­
ца ослаблены (следствие атеросклероза венечных сосудов, жировой ин­
фильтрации миокарда, отложения жировой клетчатки в области эпикар­
да, перикарда, более горизонтального расположения сердца из-за высо­
кого стояния диафрагмы), артериальное давление нередко повышено 
(гипертензия ожирения), что связано с увеличением сердечного выбро­
са, ограничением физической активности, повышением активности кор­
кового вещества надпочечников. Часто отмечаются брадикардия, вари­
козное расширение вен нижних конечностей, тромбофлебит.
Нарушается также функция органов дыхания (ЖЕЛ падает про­
порционально степени ожирения), что связано не только с уменьшением 
экскурсии диафрагмы, но также с увеличением эластического сопротив­
ления грудной клетки. Обращается внимание на возможное наличие 
хронического инфекционного процесса, застойных явлений в легких. У 
лиц, страдающих ожирением, нередко наблюдаются кариес, гингивит, 
пиорея; из-за переедания возможно наличие дилатации желудка, гас­
троптоза. Отмечаются также дискинезия кишок и желчных путей, рас­
ширение геморроидальных вен. Часто больные ожирением страдают 
холециститом, перихолециститом, желчнокаменной болезнью, лямблио- 
зом, жировым гепатозом, на что следует обращать внимание при обсле­
довании.
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Наличие жалоб на боль в суставах, пояснице, указывает на пора­
жение костей, что подтверждается болезненностью при пальпации по­
перечных отростков шейных, грудных и поясничных позвонков, исчез­
новением физиологического изгиба позвоночника, ограничением его 
подвижности (грудной, шейный лордоз, спондилоартроз, вторичный ра­
дикулит).
В связи с возможностью при ожирении у детей задержанного по­
лового развития, а также наличия особой формы ожирения, сопровож­
дающегося гипогенитапизмом (гипоплазия яичек, полового члена, мат­
ки, яичников) и слабым развитием вторичных половых признаков об­
ращается внимание на развитие половых органов, особенно у мужчин, и 
выраженность вторичных половых признаков.
Дополнительные исследования. Все лица, страдающие ожирени­
ем, подвергаются тщательному обследованию, позволяющему не только 
уточнить тип ожирения, но и выявить осложнения и сопутствующие за­
болевания. Объем исследований определяется в каждом конкретном 
случаев зависимости от предъявляемых жалоб и результатов функцио­
нальных исследований, наличия осложнений и сопутствующих заболе­
ваний.
В первые два дня обследования проводятся общее клиническое 
обследование, ЭКГ, определение содержания в крови натрия, калия, ли­
пидов и их фракций, а также тест толерантности к глюкозе. Последний 
особенно важен в связи с тем, что ожирение является в основном фак­
тором риска развития инсулинонезависимого сахарного диабета.
На третий-четвертый день следует произвести рентгенографию 
черепа, назначить консультацию невропатолога окулиста. В дальней­
шем по показаниям с учетом клиники заболевания производится иссле­
дование суточной экскреции с мочой 17-оксикортикостероидов, 17- 
кетостероидов, йодпоглощающей способности щитовидной железы, со­
держания в крови СБЙ, Т4, Т3, исследование легочной вентиляции.
Глава 9. Заболевания органов кроветворения: гемофилия 
(Нищаева Н.Ф.), тромбоцитопении (Т.М. Рябова), лейкозы 
(И.М. Лысенко), железодефицитная анемия (Л.И. Жукова)
Гемофилия (код МКБ: D66 -  D68.1)
Наследственные нарушения коагуляционного гемостаза (наслед­
ственные коагулопатии) -  это группа заболеваний, включающая все ге­
нетически обусловленные нарушения в системе свертывания крови, свя­
занные с дефицитом или молекулярными аномалиями плазменных фак­
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торов свертывания и участвующих в этом процессе компонентов кол- 
ликреинкининовой системы.
Среди коагулопатий, протекающих с понижением свертываемости 
крови, около 96% приходится на гемофилию.
Гемофилия -  заболевания из группы геморрагических диатезов, 
обусловленное наследственным дефицитом фактора свертывания VII, 
IX или XI.
Гемофилия -  старейшее генетическое заболевание, описание ко­
торого приведено в нескольких египетских папирусах, датированных 
вторым веком нашей эры. В одном случае описывается легенда о смерти 
трех братьев от кровотечения после circumcision. Второй случай описы­
вает смерть сыновей у трех родных сестер после аналогичного вмеша­
тельства.
Впервые гемофилия описана J.C. Otto в 1803 году в Филадельфии. 
Множественные кровоизлияния в суставы, артропатии, инвапидизация 
были присущи пациентам только мужского пола и передавались в одних 
и тех же семьях из поколения в поколение. В 1839 году Schonlein назвал 
это заболевание гемофилией или «любовью к крови».
Эпидемиология
Гемофилию выявляют среди коренного населения во всех странах 
и регионах мира. Относительно реже данное заболевание встречается в 
Китае и Африке.
Заболеваемость гемофилией в мире составляет 6,6 — 18 случаев на 
100 000 жителей мужского пола или 1,2 случая на 10 000 новорожден­
ных мальчиков.
Из них на гемофилию А приходится 87 -  94%, В -  4 -  12%, С -  I -  
2%. Гемофилия А и В встречается в основном у мальчиков, а гемофилия 
С -  с одинаковой частотой независимо от пола. Показатель заболевае­
мости в Республике Беларусь составил 6,3; 1,6; 0,45 для гемофилии А, В 
и С соответственно на 100 000 детского населения (Волкова Л.И., Коза- 
резоваТ.И., 1999).
Этиология. Генетика
Гемофилия -  классический пример наследования дефекта гемо­
стаза, рецессивно связанного с полом пациента. Дефектный ген коди­
рующий синтез фактора VIII и IX лежит в дистальном отделе длинного 
плеча Х-хромосомы (VIII -  Xq 2,8; для IX -  Xq 2,6). Около 30% случаев 
гемофилии А и 10% случаев гемофилии В являются спорадическими 
формами, обусловленными мутацией гена. Ген, кодирующий XI фактор 
свертывания крови, расположен на 4-ой хромосоме, поэтому гемофилия 
С наследуется по аутосомному принципу.
У мужчины, имеющего генетический дефект единственной X- 
хромосомы, нарушение синтеза прокоагулентной части фактора VIII 
неизбежно проявит себя клинической картиной геморрагического диа­
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теза выраженного в различной мере. Страдающий гемофилией мужчина 
не может передать генетический дефект своим сыновьям, так как его Y- 
хромосома — нормальна. Сыновья больного гемофилией, имеющие 
единственную Х-хромосому от здоровой матери, заведомо должны быть 
здоровы и не передадут болезнь отца своему потомству. Однако все до­
чери мужчины-гемофилика будут гетерозиготными носителями при­
чинного фактора заболевания из-за переданной им Х-хромосомы боль­
ного отца. Из-за наличия у этих женщин нормальной аллели (X- 
хромосома здоровой матери) у большинства будут отсутствовать кли­
нические проявления болезни.
Все дочери больного гемофилией, являясь гетерозиготными носи­
телями патологического гена, передадут носительство гемофилии поло­
вине своего потомства: генетический дефект унаследует половина дево­
чек, а у половины мальчиков появится клиника гемофилии. Возможно 
появление больных с нормальным женским набором половых хромосом 
XX и двойным наследованием истинной гемофилии. Такая гомозигот­
ная, истинная гемофилия возникает у девочек, отцы которых болеют 
гемофилией, а матери являются передатчицами этого заболевания.
Патогенез
При гемофилии имеет место наследственный дефект синтеза фак­
торов свертывания крови (VIII, IX, XI), в результате чего нарушается 
коагуляционный гемостаз, что проявляется гематомным типом кровото­
чивости. В зависимости от вида дефицитного фактора выделяют:
- гемофилию А (дефицит VIII фактора свертывания);
- гемофилию В (дефицит IX фактора свертывания);
- гемофилию С (дефицит XI фактора свертывания).
Клиническая картина
Для гемофилии характерен гематомный тип кровоточивости, по­
этому в клинике мы имеем кровоизлияния в крупные суставы конечно­
стей, глубокие подкожные, межмышечные и внутримышечные гемато­
мы, обильные и длительные кровотечения при травмах. Реже встреча­
ются забрюшинные гематомы, кровоизлияния в органы брюшной по­
лости, желудочно-кишечные кровотечения, внутричерепные геморра­
гии. Для гемофилии характерна возрастная эволюция разных симптомов 
болезни. Так при рождении в наиболее тяжелых случаях изредка на­
блюдаются обширные кефалогематомы, подкожные и внутрикожные 
кровоизлияния, иногда и поздние кровотечения из пупочного канатика. 
Но, как правило, у многих больных гемофилией при рождении и на пер­
вом году существенных геморрагических проявлений нет, и поэтому за­
болевание чаще распознается лишь на 2-3 году жизни. И чем легче ге­
мофилия, тем позднее она распознается, хотя сильные кровотечения, 
вследствие травм, порезов могут быть и при легких формах болезни.
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Иногда болезнь может быть выявлена при первой внутримышеч­
ной прививке, которая может стать причиной развития большой, опас­
ной для жизни межмышечной гематомы. Прорезывание зубов может 
сопровождаться не очень обильными десневыми кровотечениями. В 
первые годы жизни часты кровоизлияния слизистой оболочки ротовой 
полости, связанные с ее травматизацией различными острыми предме­
тами. Так же может быть травматизация слизистой оболочки носа раз­
личными предметами. Когда ребенок учится ходить, падение и удары 
часто сопровождаются обильными носовыми кровотечениями и появле­
нием гематом в области черепа, кровоизлияниями в мягкие ткани вбли­
зи глаз, которые могут привести к потере зрения. Острые гемартрозы 
появляются тем раньше, чем тяжелее гемофилия: при наиболее тяжелых 
формах в 2-3-летнем возрасте, при формах средней тяжести — в 4 — 6 
лет.
Чаще всего при гемофилии поражаются коленные суставы, за ни­
ми следуют локтевые и голеностопные, а затем со значительным пере­
падом -  лучезапястные, плечевые и тазобедренные.
Достаточно редко наблюдаются кровоизлияния в мелкие суставы 
кистей, стоп и межпозвоночные суставы.
Можно выделить три основные клинические разновидности по­
ражения суставов при гемофилии:
1. Острые гемартрозы (первичные, рецидивирующие).
2. Хронические геморрагически-деструктивные остеоартрозы.
3. Вторичный ревматоидный синдром.
Выделяют 4 стадии остеоартрозов. Критериями стадий гемофили- 
ческих остеоартрозов являются клиника и рентгенологическая характе­
ристика.
I стадия: сустав увеличен в объеме за счет кровоизлияния; на 
рентгенограмме обнаруживается утолщение и уплотнение суставной 
капсулы.
II стадия: отмечается характерное изменение надколенника -  
квадратная форма его нижнего полюса и увеличение переднезаднего 
размера. Функция сустава может быть умеренно снижена, что проявля­
ется небольшим ограничением амплитуды движений в нем, нарушением 
походки, гипотрофией мышц. Рентгенологически отмечаются измене­
ния в субхондральном отделе эпифизов: краевые узуры, образование 
одиночных овальной формы и мелких ячеистых деструкций и кист, уме­
ренно выражен остеопороз, суставная щель сохранена и может быть 
умеренно сужена.
III стадия: сустав резко увеличен в объеме, деформирован, часто 
неровен и бугрист на ощупь, отмечается выраженная гипотрофия мус­
кулатуры, подвижность пораженных суставов ограничена. На рентгено­
грамме: суставы утолщены, резко деформированы, суставные поверхно­
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сти уплощены, эпифизы расширены за счет гиперостозов, диафизы 
уменьшены, суставная щель сужена. Выражен остеопороз, легко возни­
кают внутрисуставные переломы, в полости сустава могут встречаться 
организовавшиеся сгустки крови.
IV стадия: функция сустава полностью утрачена, суставная щель 
сужена, плохо контурируется на рентгенограмме, часто заращена со­
единительной тканью.
Интенсивность прогрессирования поражения суставов зависит от 
частоты острых гемартрозов, своевременности и полноценности их ле­
чения. Из всех форм поражения суставов наибольшие трудности в лече­
нии представляют хронические деструктивные остеопорозы и вторич­
ный ревматоидный синдром, который имеет иммунокомплексную при­
роду и специфические клинико-лабораторные признаки: поражение 
крупных и мелких суставов, утренняя скованность, артралгии, прогрес­
сирование суставных изменений, не связанных со свежими кровоиз­
лияниями: лабораторно - повышение СОЭ, высокий уровень СРБ, АСЛ 
«О», РФ.
Дифференциальную диагностику следует проводить со следую­
щими заболеваниями: геморрагическая болезнь новорожденных, бо­
лезнь Виллибранда, геморрагический васкулит, ДВС- синдром, тромбо- 
стения Гланцмана.
В зависимости от уровня фактора в крови выделяют следующие 
степени тяжести гемофилии:
- легкая степень -  уровень фактора составляет 5 — 10%;
- среднетяжелая — 1 — 5 %;
- тяжелая -  менее 1%;
- латентная -  более 10%;
Диагностика
- Общий анализ крови: снижение гемоглобина, эритроцитов - за 
счет острой или хронической кровопотери.
- Коагулограмма: удлинение времени свертывания, по Ли-Уайту, 
увеличение АГТВ; коалинкефалинового времени, аутокоагуляционного 
теста; снижение уровня одного из плазменных факторов VIII, IX, XI; 
наличие или отсутствие уровня ингибиторов дефицитного фактора.
- Молекулярно-биологические исследования (выявление патоло­
гического гена.)
- рентгенологическое исследование (определение стадии остеопо­
розов.)
Лечение
1. Режим: постельный на период кровоточивости.
2. Диета: стол общий.
3. Медикаментозная терапия.
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При снижении гемофилии ведущая роль отводится заместитель­
ной терапии.
Так при гемофилии А используются:
1. Криопрецепетат, который вводится с учетом групповой при­
надлежности внутривенно.
Расчет дозы криопрецепетата (КП) осуществляется по формуле: 
Доза КП = (масса больного (кг) х заданный уровень фактора VIII) /1,3
В среднем суточная доза КП составляет от 15-20 ЕД/кг до 60-100 
ЕД/кг, в зависимости от тяжести и выраженности геморрагического 
синдрома.
2. Высокоочищенный концентрированный человеческий фактор
VIII.
В зависимости от ситуации суточная доза составляет от 15 до 50
ЕД/кг.
Заместительная терапия при кровоточивости проводится до оста­
новки кровотечения с последующим периодом на поддерживающую до­
зу (1,2 от начальной) в течении 7-10 дней.
При лечении гемофилии В используются:
1 .Концентрат факторов свертывания II, VII, X и IX -  PPSB и аль- 
гостат. Суточная доза так же рассчитывается в зависимости от степени 
тяжести кровотечения и составляет от 15 ЕД/кг до 50 ЕД/кг.
2.Концентрат IX фактора свертывания крови.
Суточная доза рассчитывается с учетом того, что 1 Ед/кг повыша­
ет уровень IX фактора в крови на 0,8%. Препараты вводятся 1 раз в день 
внутривенно.
При лечении Гемофилии С используются СЗП 10-15 ЕД/кг 1 раз в
день.
Перспективное направление - генная терапия.
Лечение осложнений
1. Острый гемартроз -  наиболее часто встречающееся осложне­
ние гемофилии. На фоне проведения заместительной терапии показана 
иммобилизация сустава, аспирация крови из полости сустава, с введе­
нием в сустав гидрокортизона из расчета 3 мг/кг/сут. В случае выра­
женного болевого синдрома назначаются анальгетики в возрастных до­
зах.
С противовоспалительной целью могут быть назначены ГКС 
(преднизолон внутрь 1-2 мг/кг/сут, но не более 60 мг/сут.)
Местная терапия: УФО на 2-3 дня, затем фонофорез с гидрокорти­
зоном или лидазой, магнитотерапия, ЛФК.
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2. Постгеморрагическая анемия. Показано назначение препара­
тов железа ( Змг/кг/сут до 1 мес), витаминотерапия (витамин Be, фолие­
вая кислота).
По жизненным показаниям может быть перелита эритроцитарная 
масса или отмытые эритроциты из расчета 5-10 мл/кг.
3. Вторичный ревматоидный синдром (ВРС). Назначаются 
ГКС в суточной дозе 1-2 мг/кг на 1 мес, с последующей отменой по 5 мг 
каждые 3 дня.
4. При развитии ингибиторной формы гемофилии используют­
ся препараты активированного протромбинового комплекса типа FEIBA 
или AUTOPLEX, но надо помнить, что эти препараты потенциируют 
риск тромботических осложнений. Также используется рекомбинант­
ный фактор VII — проводится временная инфузия по 90-120 мгг/кг каж­
дые 2-6 часа до купирования кровотечения. Перспективным направле­
нием в лечении ингибиторной формы является проведение индукции 
иммунологической толерантности у пациентов с гемофилией А.
К осложнениям гемофилии так же относятся: вирусные гепатиты, 
кровоизлияния в ЦНС и внутренние органы; кровотечения (почечное, 
желудочно-кишечное и др.), но при соблюдении режима, адекватной 
заместительной и симптоматической терапии прогноз лечения этих ос­
ложнений благоприятный. Пациентам с гемофилией выполняются опе­
ративные вмешательства, инвазионные методы исследования, проводят­
ся профилактические прививки (в/мышечные инъекции) строго на фоне 
проведения адекватной заместительной терапии.
Диспансерное наблюдение
Пациенты с гемофилией состоят на «Д» учете у гематолога и пе­
диатра до 18-летнего возраста:
- режим щадящий, профилактика травматизма;
- осмотр гематолога 1 раз/ 3 мес, по показаниям чаще.
- общий анализ крови + тромбоциты + ретикулоциты 1 раз в ме­
сяц.
- Гемостазиограмма 1 раз в 6 мес.
- Биохимический анализ крови: трансаминазы (AST, ALT), общее 
железо, общее железосвязывающая способность сыворотки, трансфер- 
рин, ЦРБ, АСЛ-О, РФ, ЦИК - 1 раз в месяц.
- Узкие специалисты (ЛОР, стоматолог, окулист, невролог, орто­
пед, психолог) 1 раз в 6 месяцев.
- Профессиональное лечение -  ЛФК, массаж общий и суставов 2 
раза в год.
- Санаторное лечение в местных санаториях и реабилитационных 
центрах.
- Родителям рекомендуется консультация генетика при планиро­
вании семьи.
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Тромбоцитопеническая пурпура (код 1МКБ: D80-D89)
Тромбоцитопеническая пурпура (ТП) — заболевание, характери­
зующееся склонностью к кровоточивости, обусловленной изолирован­
ной тромболитической тромбоцитопенией (менее 150х109/л), при отсут­
ствии иных отклонений при подсчете форменных элементов в мазке 
крови. При этом данный диагноз может быть поставлен только после 
исключения у пациента других заболеваний или факторов, способных 
вызвать тромбоцитопению (системная красная волчанка, лейкозы, мие- 
лодисплазии, агаммаглобулинемия, врожденные и наследственные 
тромбо цитопении).
Симптомы идиопатической тромбоцитопенической пурпуры 
(И111) описал еще Гиппократ, но только в 1735 году Верльгоф выделил 
ИТП как самостоятельную нозологическую единицу и описал ее как 
«болезнь пятнистых геморрагий» у молодых женщин, а также описал 
случаи спонтанного и полного выздоровления. Спустя 150 лет было до­
казано, что причиной геморрагий при болезни Верльгофа является 
уменьшение количества тромбоцитов в циркулирующей крови.
ТП -  классическое иммунное заболевание, для которого характер­
ны:
- изолированная тромболитическая тромбоцитопения (менее 
150х109/л, чаще менее 50х109/л) при отсутствии других отклонений при 
подсчете форменных элементов в мазке крови;
- генерализованный геморрагический синдром;
- нормальное или повышенное число мегакариоцитов в костном 
мозге;
- отсутствие у пациентов клинических проявлений других заболе­
ваний или факторов, способных вызвать тромбоцитопению (системная 
красная волчанка, ВИЧ-инфекция, лейкоз, миелодисплазии, агаммагло­
булинемия, врожденные и наследственные тромбоцитопении, прием не­
которых лекарственных препаратов);
- присутствие на поверхности тромбоцитов и в сыворотке крови 
больных антитромбоцитарных антител, вызывающих повышенную де­
струкцию тромбоцитов.
Данное заболевание является одним из наиболее часто встречаю­
щихся иммуноопосредованных гематологических заболеваний в дет­
ском возрасте. Истинная заболеваемость не установлена. Учтенная за­
болеваемость составляет около 3-4 случаев в год на 10 000 детей до 15 
лет. ТП возникает в любом возрасте, с одинаковой частотой у мальчи­
ков и девочек.
Этиология и патогенез
Развитие ИТП может быть спровоцировано воздействием ряда 
факторов, которые нельзя однозначно назвать этиологическими. Дейст­
вие провоцирующих факторов реализуется на фоне конституциональ­
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ной предрасположенности организма. В роли провоцирующих факторов 
могут выступать вирусные инфекции (ВИЧ, цитомегаловирус, герпес, 
Эпсгайна-Барр, ветряная оспа, краснуха, корь, коклюш, эпидемический 
паротит, парвовирус В 19), бактериальные (туберкулёз, тиф), иммуниза­
ция (натуральная оспа, живая коревая вакцина и др.), прием лекарствен­
ных препаратов, трансфузии и др. Время с момента воздействия прово­
цирующих факторов до развития пурпуры в среднем составляет 2 неде­
ли. Однако примерно у трети больных ИТП начинается без видимой 
причины.
Эти факторы могут привести к нарушениям переваривающей спо­
собности макрофагов, пролиферации сенсибилизированных к аутотром­
боцитам лимфоцитов и синтезу антитромбоцитарных антител.
В основе патогенеза ИТП -  повышенное разрушение нагружен­
ных аутоантителами тромбоцитов клетками ретикулогистиоцитарной 
системы. В настоящее время иммунный генез ИТП общепризнан, что 
подтверждается обнаружением антитромбоцитарных антител (АТ), вы­
соким содержанием IgG на поверхности тромбоцитов, обнаружением 
лимфоцитов, сенсибилизированных к аутотромбоцитам, в крови боль­
ных. Мишенями для аутоантител являются гликопротеины (Gp) мем­
браны тромбоцитов: Gp Ilb/HIa, Gp lb/IX и Gp V. Продолжительность 
жизни тромбоцитов при ИТП резко сокращается: с 7-10 дней до не­
скольких часов. Продукция же их в костном мозге остается нормальной 
или даже возрастает (гиперрегенераторная тромбоцитопения).
Роль селезенки в развитии ИТП не ограничивается нарушением 
переваривающей способности ее макрофагов, что играет роль пускового 
механизма в развитии иммунопатологического процесса при воздейст­
вии провоцирующих факторов. Помимо этого селезенка является ме­
стом продукции антитромбоцитарных антител, вырабатывающихся се­
лезеночным пулом лимфоцитов, а также органом, где происходит дест­
рукция тромбоцитов и поглощение их макрофагами. При ИТП создается 
порочный круг: с одной стороны, внутрисосудистый лизис тромбоцитов 
под влиянием антитромбоцитарных АТ наряду с их усиленной деструк­
цией в селезенке приводит к компенсаторной активации тромбоцитопо- 
эза, в то время как гибель кровяных пластинок, на поверхности которых 
содержатся иммуноглобулины, приводит к активации В-лимфоцитов, в 
результате чего стимулируется выработка антитромбоцитарных анти­
тел, которые вновь вызывают разрушение оставшихся в кровотоке кро­
вяных пластинок. Тромбоциты же, загруженные иммунными комплек­
сами, фагоцитируются макрофагами и нейтрофилами. Последние выде­
ляют фактор, активирующий тромбоциты (FAT). Действие этого факто­
ра приводит к усилению агрегационной функции и секреторных про­
цессов тромбоцитов, оставшихся в кровотоке, что вызывает снижение
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их функциональных свойств, т.е. к количественному дефекту тромбоци­
тов присоединяется и качественный — развивается тромбоцитопатия.
Развитие геморрагического синдрома при болезни Верльгофа пре­
имущественно обусловлено нарушением ангиотрофической функции 
тромбоцитов. Известно, что компенсаторные возможности детского ор­
ганизма чрезвычайно высоки. Свидетельством этого является тот факт, 
что трофику сосудов поддерживают всего лишь 10-15 %  циркулирую­
щих в кровотоке тромбоцитов. Именно этого количества кровяных пла­
стинок, а это 15-30х109/л тромбоцитов, достаточно для поддержания 
трофики сосудов и эффективного гемостаза. При тяжелой тромбоцито- 
пении сосудистый эндотелий, лишенный тромбоцитарной подкормки, 
становится порозным, повышенно проницаемым, что приводит к воз­
никновению спонтанных геморрагий. Наряду с нарушением ангиотро­
фической функции кровяных пластинок имеет место нарушение про­
цессов свертывания (снижение потребления протромбина, нарушение 
ретракции кровяного сгустка) и активация системы фибринолиза. 
Вследствие тромбоцитопении и тромбоцитопатии при ИТП снижается 
содержание серотонина, секретируемого кровяными пластинками, фи­
зиологическая роль которого заключается в обеспечении вазоконстрик- 
ции мелких сосудов. Его дефицит в определенной мере поддерживает 
кровоточивость при небольших травмах.
Классификация
Выделяют первичные и вторичные тромбоцитопенические пурпу­
ры. К первичным относят идиопатическую (иммунную) тромбоцитопе- 
ническую пурпуру (ИТП), наследственные, иммунные (изоиммунную, 
трансиммунную, гетеройммунную) тромбоцитопении. Вторичные (сим­
птоматические) тромбоцитопении у детей встречаются чаще и наблю­
даются в острый период инфекционных заболеваний, при аллергиче­
ских реакциях, коллагенозах, ДВС-синдроме, ГУС, злокачественных 
новообразованиях, врожденных аномалиях сосудов и обмена веществ, 
вследствие воздействия различных химических веществ и медикамен­
тов, ионизирующего облучения, вакцинации и др.
По течению:
1) острое (до 6 мес.);
2) хроническое (более 6 мес.):





- клинические (отсутствие геморрагий при наличии лабораторной 
тромбоцитопении);
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- клинико-гематологические (отсутствие клинических и лабора­
торных проявлений тромбоцитопении).
По тяжести:
1) легкая, не угрожающая (кожный синдром);
2) средней тяжести (умеренно выраженный геморрагический син­
дром в виде кожных проявлений и кровотечений, количество тромбоци­
тов 50-100х109/л);
3) тяжелая, угрожающая (длительные и обильные кровотечения, 
кожные проявления, количество тромбоцитов менее 30-50x109/л, по­
стгеморрагическая анемия).
Выделение таких форм несколько условно, так как степень тром­
боцитопении не всегда соответствует степени кровоточивости. Клини­
ческий интерес представляет классификация, предложенная W. Grosby 
(1975), подразделяющая пурпуру в зависимости от отсутствия или на­
личия кровотечения на «сухую» и «влажную», что соответствует легкой 
и среднетяжелой либо тяжелой формам ИТП.
Клиническая картина
Клинические проявления заболевания типичны -  внезапное появ­
ление пурпуры -  генерализованного геморрагического синдрома мик- 
роциркуляторного типа, выраженность которого зависит от числа тром­
боцитов в периферической крови. Практически значимо снижение числа 
тромбоцитов менее 100x107л, хотя кровоточивость появляется при их 
снижении менее 50x10%, а угроза особенно серьезных геморрагий воз­
никает при числе тромбоцитов менее ЗОхЮ9/. Серьезное спонтанное 
кровотечение (например, желудочно-кишечное) или геморрагический 
инсульт развиваются, как правило, при тромбоцитопении менее 
10х109/л.
Геморрагический синдром обычно представлен внутрикожными 
кровоизлияниями (петехии и/или экхимозы), кровоизлияниями в слизи­
стые оболочки, склеры, кровотечениями (носовые, десневые, из лунки 
удаленного зуба, маточные, реже мелена, гематурия).
Характерными чертами пурпуры у больных ТПП являются: поли- 
морфность, полихромность, несимметричность, спонтанность возник­
новения. Геморрагии возникают спонтанно (преимущественно ночью) 
или под влиянием легких ушибов, сдавлений. Они несимметричны, из­
любленной локализации в отличие от геморрагического васкулита не 
имеют. Однако несколько чаше располагаются на конечностях и перед­
ней поверхности туловища (большая травма-газация этих зон), а также 
на лбу (близость костных образований). Довольно часто геморрагии 
возникают в местах инъекций. Геморрагии не возникают на ладонях, 
подошвах. Геморрагии при ИТП полиморфны, имеют характер петехий 
и экхимозов различных размеров (от 0,5 до 10 см и более в диаметре) и 
форм. Так как геморрагический синдром склонен к рецидивированию,
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то имеет место полихромность, обусловленная наличием геморрагий, 
находящихся на различных стадиях обратного развития: элементы в за­
висимости от давности их появления имеют разную окраску — от ярких 
пурпурных до сине-зеленых и желтых. Кожа больного приобретает 
сходство со шкурой леопарда — «шагреневая кожа». Обращает на себя 
внимание неадекватность геморрагий степени внешнего механического 
воздействия.
В случае снижения числа тромбоцитов менее 30x109/л возрастает 
риск профузных кровотечений с развитием тяжелой постгеморрагиче­
ской анемии, а также кровоизлияний во внутренние органы -  в сетчатку 
глаза, внутреннее ухо, поджелудочную железу, яичники. У девочек пу­
бертатного периода при ИТП менструации обильные, длительные (до 2 - 
5 недель), нередко приводящие к анемизации, в тяжелых случаях воз­
можно развитие длительных ювенильных маточных кровотечений, тре­
бующих активной лечебной тактики.
Наиболее тяжелым осложнением, представляющим угрозу для 
жизни больного, является кровоизлияние в головной мозг. Это ослож­
нение у детей встречается достаточно редко — у 1-2% больных. Факто­
рами риска кровоизлияний в мозг могут быть: кровоточивость слизи­
стых оболочек, кровоизлияния в склеру, сетчатку глаза, кровотечения; 
наличие генерализованного кожного геморрагического синдрома с ло­
кализацией петехий на лице; вирусные инфекции; назначение препара­
тов, ухудшающих функцию тромбоцитов (особенно салицилаты); трав­
мы головы; количество тромбоцитов менее 20х109/л. Клиническая кар­
тина кровоизлияния в мозг зависит от его локализации, но чаще всего 
отмечается головная боль, головокружение, судороги, коматозные со­
стояния, рвота, менингеальные симптомы, очаговая неврологическая 
симптоматика.
При объективном обследовании ребенка, кроме геморрагического 
синдрома, другие синдромы поражения (интоксикация, лимфоаденопа- 
тия, гепатоспленомегалия) не выявляются.
Диагностика
При лабораторном обследовании выявляют тромбоцитопению 
менее 100х109/л, увеличение среднего объёма тромбоцита (MPV) по 
данным автоматического анализатора крови до 8,9±1,5 мкм5.
В периферической крови у пациентов с ИТП, помимо тромбоци- 
топении, может быть умеренная эозинофилия. При выраженной крово- 
потере развивается анемия.
Характерно увеличение времени кровотечения снижение или от­
сутствие ретракции сгустка, нарушение утилизации протромбина при 
нормальных уровнях фибриногена, протромбинового времени и активи­
рованного парциального тромбопластинового времени, нарушение рет­
ракции кровяного сгустка.
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В пунктате костного мозга, который проводят для исключения 
других онкогематологических заболеваний, находят раздражение мега- 
кариоцитарного ростка, слабую «отшнуровку» тромбоцитов при нор­
мальных эритроидном и миелоидном ростках.
Основные критерии для постановки диагноза ИТП:
- отсутствие клинических признаков системных и онкогематоло­
гических заболеваний;
- изолированная тромбоцитопения при нормальном количестве 
эритроцитов и лейкоцитов;
- нормальное или повышенное количество мегакариоцитов в ко­
стном мозге при нормальных эритроидных и миелоидных элементах;
- исключение вторичных форм тромбоцитопении при гиперспле- 
низме, микроангиопатической гемолитической анемии, ДВС-синдроме, 
лекарственно-индуцированной тромбоцитопении, СКВ, вирусных ин­
фекциях (Эпстайпа-Барр вирус, ВИЧ, парвовирус В19 и др.), с которы­
ми и проводят дифференциальную диагностику.
Лечение
Все больные с любыми проявлениями геморрагического синдрома 
должны быть госпитализированы. В остром периоде болезни необходим 
постельный режим, при котором уменьшается возможность микро­
травм. Режим расширяют по мере уменьшения интенсивности геморра­
гического синдрома.
Основные принципы лечения:
- уменьшение продукции антител;
- нарушение связывания аутоантител с тромбоцитами;
- устранение деструкции сенсибилизированных антителами тром­
боцитов клетками ретикулогистиоцитарной системы.
При отсутствии кровотечений из слизистых оболочек, слабо вы­
раженных экхимозах, количестве тромбоцитов более 35х109/л лечение 
обычно не требуется.
Больным следует избегать занятий контактными видами спорта. С 
целью профилактики интенсивных маточных кровотечений менструи­
рующим девочкам показаны длительно действующие препараты про­
гестерона для задержки менструации на несколько месяцев.
Первая линия терапии ИТП -  внутривенный иммуноглобулин 
(ВВИГ), глюкокортикоиды и антирезусный иммуноглобулин (Анти- 
RhD-иммуноглобулин).
Показания: кровотечения из слизистых оболочек, выраженная 
пурпура и обильные гематомы на местах ушибов, особенно на голове и 
шее, прогрессирующая пурпура, тромбоцитопения более 3 недель, ре­
цидивирующая тромбоцитопения, количестве тромбоцитов менее 
20x109/л.
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При острой ИТП ВВИГ вводят в общей дозе 1-2 г/кг на курс по 
схеме: 400 мг/кг в сутки в течение 5 дней или 1 г/кг в сутки в течение 1- 
2 дней. При хронической ИТП -  начальная доза 1 г/кг в сутки в течение 
1-2 дней, затем единичные инфузии в дозе 0,4-1 г/кг для поддержания 
безопасного уровня тромбоцитов (более 30x109/л).
Глюкокортикоиды назначают в дозе 1-2 мг/кг в сутки на 2-3 неде­
ли при отсутствии ВВИГ или при отсутствии стойкого эффекта от его 
применения. В неотложных случаях для более быстрого купирования 
геморрагического синдрома можно применить метилпреднизолон 30 
мг/кг в сутки или солюмедрол в дозе 500 мг/м2 в сутки в течение 3-7 
дней.
Комбинированное применение глюкокортикоидов и внутривенно­
го иммуноглобулина вызывает более быстрое увеличение количества 
тромбоцитов. Оно показано при кровотечениях из слизистых оболочек, 
обширных петехиях, пурпуре и экхимозах, симптомах внутренних кро­
вотечений, в особенности внутричерепных. Его применяют при угро­
жающих жизни кровотечениях и при подготовке к хирургическому вме­
шательству.
Анти-ЯЬО-иммуноглобулин применяют у RhD-позитивных не 
спленэктомированных пациентов.
Вторая линия терапии ИТП -  спленэктомия, трансфузия тромбо­
цитов, агонисты тромбопоэтиновых рецепторов, даназол, иммуноде­
прессанты (винкристин, азатиоприн, циклоспорин А, циклофосфамид), 
ритуксимаб.
Показания к спленэктомии:
- тяжелая острая ИТП с наличием жизнеугрожающих кровотече­
ний при отсутствии ответа на медикаментозное воздействие;
- длительность заболевания больше 12 месяцев, тромбоцитопения 
менее 10х109/л и кровотечения в анамнезе;
- хроническая ИТП с признаками кровоточивости и постоянным 
уровнем тромбоцитов менее 30x109/л при отсутствии ответа на лечение 
в течение нескольких лет.
Третья линия терапии — комбинированная терапия препаратами 1 
и 2 линий, трансплантация гемопоэтических клеток и алетузумаб (Кэм- 
пас).
У пациентов с персистирукмцей тромбоцитопенией и жизнеугро­
жающими кровотечениями, несмотря на медикаментозное вмешатель­
ство и проведение спленэктомии, возможно использование плазмафере­
за для быстрого удаления антитромбоцитарных антител.
При носовых, десневых кровотечениях применяют местную гемо­
статическую терапию гемостатической губкой, тромбином, эпсилон- 
аминокапроновой кислотой, фибриновой пленкой.
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Прогноз
Прогноз в большинстве случаев благоприятный. У 70-80% паци­
ентов ремиссия наступает в течение 6 месяцев, у 50% -  в течение 
1 месяца от начала заболевания. Возможно хроническое рецидивирую­
щее течение с геморрагическими кризами. В редких случаях (не более 
2-3%) возможен летальный исход в результате кровоизлияния в мозг.
Эпидемиология онкологических заболеваний у детей 
(код МКБ: COO -  D48)
Солидные новообразования у детей могут быть разделены на не­
злокачественные и злокачественные. Особый интерес для специалистов 
представляют злокачественные новообразования: они занимают второе 
место в структуре смертности детей старше года (после травм и несча­
стных случаев).
Наблюдается медленный, но неуклонный рост показателя заболе­
ваемости детей злокачественными новообразованиями. По данным Ин­
ститута медицинской статистики и документации (Майнц, Германия), 
показатель заболеваемости злокачественными опухолями вырос за 12 
лет (с 1980 по 1992 год) с 10 до 14,6.
Рост заболеваемости злокачественными новообразованиями обу­
словлен увеличением количества опухолей ЦНС и лимфом. В России и 
РБ также зарегистрирован рост заболеваемости злокачественными но­
вообразованиями детей и подростков.
В последние 15 лет наметился значительный прогресс в лечении 
многих онкологических заболеваний.
Структура заболеваемости злокачественными новообразованием 
наиболее полно и достоверно определена в странах с развитой системой 
сбора и обработки информации о больных (США, Германия, Франция), 
имеющих национальные регистры.
Структура заболеваемости злокачественными новообразованиями 
имеет возрастные особенности, В возрасте 15-19 лет значительно меня­
ется структура заболеваемости гемобластозами —  уменьшается доля 
острых лейкозов и значительно возрастает доля лимфом.
Острый лимфобластный лейкоз (код МКБ: G91.0)
Острый лимфобластный лейкоз (ОЛЛ) - группа клинически 
гетерогенных клональных злокачественных новообразований из кпеток- 
предшественников лимфоцитов, обычно имеющих определённые 
генетические и Иммунофенотипические характеристики. Вторичные 
аномалии клеточной дифференцировки и/или пролиферации приводят к 
увеличению продукции и накоплению лимфобластов в костном мозге и 
инфильтрации лимфатических узлов и паренхиматозных органов. При 
отсутствии лечения ОЛЛ быстро становится фатальным заболеванием.
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Эпидемиология
Более 80% всех лейкозов у детей имеют лимфоидное проис­
хождение, из них 80% составляют опухоли из предшественников В- 
лимфоцитов, 1% - опухоли из зрелых Б-клеток. около 15% происходят 
из Т-лимфоцитов, менее 5% имеют неопределённое клеточное 
происхождение.
ОЛЛ — самое частое онкологическое заболевание детского воз­
раста, составляющее около 25% всех злокачественных новообразований 
в педиатрии. Заболеваемость в развитых странах равна 30-40 случаев на 
1 000 000 детского населения.
Клиническая картина
Основные клинические признаки ОЛЛ - слабость, лихорадка, 
недомогание, боли в костях и/или суставах, геморрагический синдром 
(кровоточивость слизистых оболочек ротовой полости, кожные 
геморрагии), бледность. Лихорадка обычно связана с бактериальной, 
вирусной, грибковой или протозойной (реже) инфекцией, особенно у 
детей с выраженной нейтропенией (менее 500 нейтрофилов в мкп). 
Слабость возникает в результате анемии и интоксикации.
Геморрагический синдром связан как с тромбоцитопенией, так и 
с внутрисосудистым тромбозом (особенно при гиперлейкоцитозе).
Он приводит к появлению петехий и экхимозов, мелены, рвоты с 
кровью. Кровотечение из ЖКТ обычно вызвано тромбоцитопенией, 
коагулопатией или токсическим воздействием химиотерапевтеческих 
препаратов на слизистую оболочку.
Лейкемическая инфильтрация надкостницы и суставной капсулы, 
инфаркты кости и опухолевое увеличение объёма костного мозга при­
водят к появлению болей. Рентгенографически обнаруживают харак­
терные изменения, особенно в трубчатых костях, около крупных суста­
вов. Боли могут возникать и позже, в результате остеопороза или асеп­
тического некроза. В процессе длительного лечения преднизолоном и 
метотрексатом могут возникать патологические переломы, в том числе 
переломы позвоночника. Боли и отёки суставов могут быть приняты за 
симптомы ревматоидного артрита или других заболеваний.
Распространение бластов в лимфатические узлы и 
паренхиматозные органы приводит к лимфаденопатии, увеличению 
печени и селезенки. Клинически органные поражения проявляются 
болями в животе, расширением средостения с развитием синдрома 
сдавления, увел ичением яичек у мальчиков. Инициальное увеличение 
яичек в виде безболезненных плотных одно- или двусторонних 
инфильтратов отмечено в 5-30% случаев первичного ОЛЛ. Истинная 
частота поражения яичников неизвестна, по данным некоторых 
исследований она составляет от 17 до 35%. Яичники особенно часто 
поражаются при гиперлейкоцитозе и Т-клеточном варианте ОЛЛ.
88
Известны случаи значительного увеличения почек в результате 
лейкемической инфильтрации, при этом клинические симптомы могут 
отсутствовать. В процессе лечения почки могут увеличиваться 
вследствие повышения в плазме крови концентрации мочевой кислоты 
и других продуктов метаболизма пуринов, закупоривающих почечные 
канальцы.
Редкие осложнения —  инфильтрация миокарда и выпотной 
перикардит вследствие обструкции путей лимфооттока между 
эндокардом и эпикардом. Кардиомиопатия может развиться позже в 
результате инфекционных осложнений и применения кардиотоксичных 
антрациклиновых антибиотиков.
Нарушения со стороны дыхательной системы могут быть связаны 
с увеличением лимфатических узлов средостения или с увеличением 
тимуса (характерно для Т-клеточного лейкоза), с лейкемической 
инфильтрацией лёгочной ткани или кровоизлияниями в неё. Иногда 
сложно дифференцировать эти осложнения с инфекционным процессом.
Наиболее частые признаки поражения глаз при ОЛЛ — 
кровоизлияния в сетчатку, инфильтрация сосудов и отёк соска 
зрительного нерва, возникающие в результате нейролейкоза, 
тромбоцитопении, коагулопатии.
Проявлениями нейролейкемии могут быть поражения черепных 
нервов, общемозговые и менингеальные симптомы.
Возможно появление лейкемидов — синюшных плотных 
безболезненных инфильтративных элементов на коже. Любое 
повреждение кожных покровов становится входными воротами для 
инфекции, поэтому часто обнаруживают паронихии, панариции, 
целлюлит или инфицированные укусы насекомых и следы инъекций.
Диагностика
Диагноз ОЛЛ ставят на основании данных анамнеза, физикаяьного 
обследования и лабораторных исследований.
Лабораторная диагностика
Общий анализ крови: количество лейкоцитов может быть 
нормальным, сниженным или повышенным; часто, хотя и не всегда, 
обнаруживают бластные клетки; характерны гипорегенераторная 
нормохромная анемия и тромбоцитопения.
Биохимический анализ крови: характерно повышение
активности ЛДГ; определяют также показатели функций почек и 
печени.
Миелограмма: костномозговую пункцию необходимо проводить 
минимум из двух точек (у детей до 2 лет это пяточные кости или 
бугристости большеберцовых костей, у детей старшего возраста — 
задние и передние ости подвздошных костей) для забора достаточного 
количества диагностического материала. Забор материала желательно
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проводить под общей анестезией. Необходимо сделать 8-10 мазков из 
каждой точки, а также собрать материал для иммунофенотипирования, 
цитогенетического и молекулярно-генетического исследований.
Спинномозговая пункция - обязательное диагностическое 
мероприятие, проводимое специалистом в условиях седации и при 
наличии в периферической крови тромбоцитов в количестве не менее 
30 000 в мкл (при необходимости перед пункцией проводят трансфузии 
тромбоцитарной массы). Для приготовления цитопрепарата необходимо 
не менее 2 мл спинномозговой жидкости.
Инструментальная диагностика
Желательно (а при наличии неврологической симптоматики — 
обязательно) проведение КТ головного мозга.
Ультразвуковое исследование позволяет определить размеры 
инфильтрированных паренхиматозных органов и увеличенных 
лимфатических узлов брюшной полости, малого таза и забрюшинного 
пространства, размеры и структуру яичек.
Рентгенография грудной клетки позволяет обнаружить 
увеличение средостения, выпотной плеврит. Рентгенографию костей и 
суставов выполняют по показаниям.
Чтобы уточнить диагноз и исключить поражения сердца, 
проводят электрокардиографию и эхокардиографию. Показаны 
консультации окулиста, оториноларинголога (осмотр глазного дна, 
придаточных пазух носа).
Специальные методы диагностики
Диагностика ОЛЛ основана на оценке опухолевого субстрата - 
костного мозга, ликвора.
Цитологическое исследование костного мозга позволяет 
обнаружить гиперклеточность, сужение ростков нормального 
кроветворения и инфильтрацию властными клетками - от 25% до 
тотального замещения костного мозга опухолью.
Морфологическое сходство злокачественных лимфобластов и 
нормальных клеток-предшественников требует определения 
процентного соотношения лимфобластов в мазках костного мозга, 
окрашенных по Романовскому-Гимзе. Морфологическая классификация 
ОЛЛ, согласно критериям группы FAB (Франко- Американо-Британская 
кооперативная группа), предусматривает на основании определения 
размеров, строения ядра, наличия включений и других признаков 
подразделение бластов на группы Li, L2, L3. Более 90% случаев ОЛЛ у 
детей относят к варианту Li, 5-15% - к Ь г , менее 1% - к L3. В настоящее 
время острый лейкоз со зрелым В-фенотипом (L3) относят к группе 
неходжкинских лимфом.
Цитохимическое исследование —  следующий обязательный 
этап диагностики. С помощью цитохимического окрашивания
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выявляют принадлежность клеток к определённой линии 
дифференцировки. Обязательно используют окрашивание на 
миелопероксидазу (реакция клеток, принадлежащих к лимфоидной 
линии дифференцировки, отрицательна), ШИК-реакция на гликоген 
помогает дифференцировать лимфоидные бласты вследствие 
характерного гранулярного окрашивания цитоплазмы. Окраска 
Суданом чёрным положительна в миелоидных клетках с типичным 
расположением гранул. Кислую фосфатазу обнаруживают при Т- 
клеточном лейкозе.
Иммуиофенотипирование - одно из основных исследований, 
определяющее клеточную принадлежность бластной популяции и 
прогноз заболевания. Специфические поверхностные и 
цитоплазматические антигены Т- и В-лимфоцитов используют в 
качестве маркёров для идентификации, определения происхождения и 
стадии дифференцировки лимфоидных клеток. Использование панели 
моноклональных антител к кластерам дифференцировки и определение 
процентного соотношения их экспрессии в властной популяции 
позволяет указать, к Т- или В-линии относится лейкемический клон у 
данного больного. На результатах иммунофенотипирования властных 
клеток, согласно современной классификации, основан диагноз ОЛЛ 
(таблица 9.1).
Таблица 9.1. Иммунологическая классификация острого лимфобласт­
ного лейкоза
Вариант лейкоза Иммунологические маркеры
Острый лимфобластный лейкоз В-линии
CD194 и/или CD79a+ и/игш CD22+ цитоплазматический
Экспрессия не менее чем двух из трех пан-В-клегочных маркеров
Большинство случаев ТдТ* и HLA-DR*; при зрелом В-ОЛЛ часто обнаруживают ТдТ
Про-ВОЛЛ (В1) Нет экспрессии других маркеров
«Общий» -ОЛЛ (ВП) CD10*
Пре-В-ОЛЛ (ВПГ) Цитоплазматический IrM*
Зрелый -В-ОЛЛ (BIV) Цитоплазматические или поверхностные к* 
илиХ+
Острый лимфобластный лейкоз Т-линии
CD3* цитоплазматический или мембранный; большинство случаев Т дТ\ HLA-DR', CD34' 
(эти маркеры не играют роли в диагностике и классификации)
Про-Т-ОЛЛ (П) C D T
Пре-Т-ОЛЛ (ТП) CD2+ и/или CD5* и/или CD8 *
Кортикальный Т-ОЛЛ (ПЛ) CDla+
Зрелый -Т-ОЛЛ (TTV) CD3+ мембранный, CDla'
а/В-Т-ОЛЛ (а) Анги-TCR a /tf
у/5+- Т-ОЛЛ (Ь) Анти-TCR yfb*
ОЛЛ -  острый лимфобластный лейкоз
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Цитогенетические и молекулярно-генетические методы в по­
следние годы, широко применяют для изучения лейкемических клеток. 
Методы позволяют оценить состояние хромосомного аппарата — коли­
чество хромосом и их структурные изменения (транслокации, инверсии, 
делеции). Цитогенетические аномалии и ДНК-индекс (соотношение 
количества ДНК в лейкемических клетках и в клетках с нормальным 
диплоидным кариотипом) — значимые прогностические факторы. 
Выявление клональных аномалий, характерных для клеток опухоли 
данного пациента, позволяет отслеживать количество этих клеток в 
динамике заболевания на молекулярно-генетическом уровне и 
определять минимальную резидуальную клеточную популяцию. 
Идентификация и молекулярная характеристика генов, регуляция или 
функция которых может быть повреждена в результате хромосомных 
изменений, способствует пониманию молекулярных основ 
злокачественной трансформации.
Цитогенетические характеристики включены в критерии 
определения прогноза заболевания (таблица 9.2).
Важный прогностический фактор — оценка минимальной 
резидуальной болезни, то есть оценка количества остаточных 
лейкемических клеток у пациента в ремиссии. Техника выявления 
минимальной резидуальной болезни заключена в определении клеток с 
аномалиями кариотипа с помощью цитогенетических методов (можно 
обнаружить одну аномальную клетку на 100 нормальных) или 
полимеразной цепной реакции (ПЦР позволяет обнаружить одну 
патологическую клетку из 105 нормальных).
Таблица 9.2. Прогностические факторы исхода терапии острого 
лимфобластного лейкоза
Факторы Благоприятный прогноз Неблагоприятный прогноз
Возраст Старше 1 года и младше 9 
лет
Младше 1 года и старше 9 
лет
Пол Женский Мужской
Лейкоцитоз <50 000 в мкл >50 000 в мкл
ДНК-индекс >1,16 <1.16
Количество хромосом в 
властных клетках
>50 <45 (особенно 24-38)
Ответ на 8 -й день лечения Нет бластов в крови Есть бласты в крови
ЦНС-сгатус ЦНС Г ЦНС 2 или ЦНС 3 '
Цитогенетика Трисомия (+4) или (+10) t(4 ;ll),t(9 ;2 2 ).
Молекулярная генетика TEL/AML1 Реаранжировка MLL
Иммунофенотип В-предшественники Т-кл сточный
ЦНС - центральная нервная система, ДНК— дезоксирибонуклеиновая кислота.
* ЦНС 1 - отсутствие властных клеток в ликворе, ЦНС 2 —  властные клетки в 
ликворе при отсутствии цитоза (<5 клеток в мкл), ЦНС 3 - властные клетки и питав в 
ликворе (>5 клеток в мкп).
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Нейролейкемия
Лейкемические клетки могут попадать в ЦНС из системного 
кровотока, путём миграции через венозный эндотелий и из 
петехиальных геморрагий (глубокая тромбоцитопения в момент 
диагностики заболевания ассоциирована с высокой частотой 
нейролейкемии). Согласно альтернативной гипотезе, лейкемические 
клетки могут распространяться напрямую из костного мозга костей 
черепа в субдуральное пространство и далее в ЦНС по адвентиции 
венул и оболочкам нервов. Знание конкретного механизма 
проникновения клеток может иметь клиническое приложение: в случаях 
прямого проникновения клеток из костного мозга в ЦНС наиболее 
эффективно локальное лечение, причём не только краниальное облуче­
ние, но и интратекальное введение химиопрепаратов. В случае 
распространения лейкемических клеток из системной циркуляции 
большее значение имеет системная полихимиотерапия. Механизм 
проникновения опухолевых клеток в ЦНС зависит от типа 
лейкемических клеток, от количества их в системном кровотоке и 
наличия геморрагического синдрома, от возраста пациента и зрелости 
гематоэнцефалического барьера. Именно в ЦНС подавляющее 
большинство опухолевых клеток находится вне митотического цикла, 
эти клетки могут персистировать в ликворе очень долго — в течение 
десятков лет. Наличие всего одной властной клетки в 1 мкл 
спинномозговой жидкости означает, что количество этих клеток во всём 
ликворном пространстве равно, по меньшей мере, 105.
Лечение
Основные принципы лечения ОЛЛ у детей разработаны в США 
ещё в конце 1960-х годов. По сути, они не претерпели изменений до 
настоящего времени. Современное лечение ОЛЛ состоит из 
нескольких основных фаз: индукция ремиссии с использованием трёх 
и более агентов, вводимых в течение 4-6 нед., мультиагентная 
консолидация («закрепление») ремиссии и поддерживающая терапия, 
как правило, с использованием антиметаболитов в течение 2-3 лет. 
Обязательный компонент - профилактика и лечение нейролейкемии. 
Учитывая плохое проникновение препаратов через гемато­
энцефалический барьер, ещё в 1965 году было предложено 
обязательное использование специфической терапии, направленной на 
санацию ЦНС. Детей с Т-клеточным вариантом ОЛЛ, высоким 
лейкоцитозом и детей в возрасте до года относят к группе высокого 
риска по развитию нейролейкемии. Основные методы профилактики и 
лечения нейролейкоза — интратекальное введение химиопрепаратов 
(метотрексат, цитарабин, преднизолон) в возрастных дозах и 
краниальное облучение в ранние сроки от начала лечения.
Теоретически терапия должна длиться до тех пор, пока не будет
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разрушена вся популяция лейкемических клеток, но не дольше. К 
сожалению, до настоящего времени нет надёжного метода определения 
остаточной опухоли, однако в рандомизированных клинических 
исследованиях показано, что оптимальная длительность терапии — 2-3 
года. Как правило, лечение состоит из ежедневного приёма 
меркаптопурина и еженедельного введения метотрексата, дозы 
модифицируют в зависимости от количества лейкоцитов.
К концу 1970-х годов стало ясно, что подобная терапия позволяет 
вылечить лишь половину детей с ОЛЛ. Дальнейший прогресс связан с 
определением биологической гетерогенности лимфобластного лейкоза, 
введением международной цитологической классификации (FAB) и 
системы прогностических факторов, разделением больных на группы 
риска и разработкой дифференцированных программ лечения, 
организацией мультицентровых исследований и кооперативных 
клинических групп, развитием исследований в области 
фармакокинетики различных цитостатических препаратов (с целью 
создания более эффективных режимов химиотерапии) и интенсивным 
развитием сопроводительной терапии.
Всё это привело к созданию следующего поколения программ 
химиотерапии ОЛЛ. Большинство современных протоколов построено 
на принципах интенсивной инициальной полихимиотерапии для 
максимального разрушения пула лейкемических клеток. Их основа — 
использование цитостатических препаратов в виде сменяющих друг 
друга комбинаций (ротация), применение высокодозных режимов 
химиотерапии, а также интенсивная профилактика нейролейкемии с 
применением в большинстве случаев краниального облучения. Эти 
достижения позволили в США и странах Западной Европы к концу 
1980-х годов преодолеть 70% барьер 5-летней безрецидивной 
выживаемости при ОЛЛ. К лучшим протоколам, применяемым в 
настоящее время, относят программы групп BFM и СО ALL (Г ермания), 
а также целый ряд протоколов американских исследовательских групп 
-DFCI 81-01, POG, CCSG.
На основании результатов лечения по данным протоколам, а также 
на опыте, накопленном группой BFM в России была разработана новая 
программа лечения ОЛЛ у детей, названная Москва-Берлин 91 (ALL- 
МВ-91). Основная идея данной программы химиотерапии — 
представление о ключевой роли оккультной (скрытой) нейролейкемии в 
происхождении рецидивов и, следовательно, неудач в лечении острого 
лимфолейкоза у детей. В данном протоколе преднизолон заменён на 
дексаметазон, введён режим длительного (в течение нескольких 
месяцев) применения аспарагиназы. Локальную химиопрофилактику 
нейролейкемии проводят в течение первого года лечения тремя 
препаратами. Специальные требования нового протокола — отказ от
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применения высокодозной интенсивной химиотерапии и лечение 
пациентов в амбулаторных условиях, уменьшение потребности в 
сопроводительной терапии и трансфузиях компонентов крови, а также 
отказ от краниального облучения у большей части пациентов.
Рецидивы острого лимфобластного лейкоза 
Точку в лечении ОЛЛ у детей можно будет поставить только после 
значительного улучшения результатов лечения рецидивов. По 
сравнению с результатами лечения первичных больных, выживаемость 
детей с рецидивами острого лимфолейкоза остаётся низкой. 5-летняя 
выживаемость этих пациентов не превышает 35-40%. Выделяют 
изолированные и комбинированные, костномозговые и экстра­
медуллярные (с поражением ЦНС, тестикулярные, с инфильтрацией 
других органов), очень ранние (в течение 6 мес от установления 
диагноза), ранние (до 18 мес после установления диагноза) и поздние 
(через 18 мес после установления диагноза) рецидивы. Программа 
химиотерапии для лечения рецидивов была основана на применении 
двух различных высокодозных комбинаций цитостатиков — 
терапевтических элементов (блоков), чередуемых друг с другом с 
интервалом в 2-3 нед от начала одного до начала другого. Каждый блок 
химиотерапии включал высокие дозы метотрексата (HD МТХ) в 
сочетании с 4-5 другими химиопрепаратами (так называемые 
терапевтические элементы R| и R2). В исследовании ALL-REZ-BFM-90 
добавлен новый терапевтический элемент R3, (высокие дозы 
цитарабина).
• Важнейшие факторы, определяющие прогноз при первом рецидиве 
ОЛЛ, - временная точка возникновения рецидива по отношению к 
инициальному диагнозу и к моменту окончания поддерживающей 
терапии (очень ранний, ранний и поздний рецидив), локализация 
(изолированная костномозговая, экстрамедуллярная и комбини­
рованная) и иммунофенотип лейкемических клеток.
♦В зависимости от момента возникновения 10-летняя выживаемость 
составляет при позднем рецидиве — 38%, при раннем —  17%, при 
очень раннем — 10%.
• В зависимости от локализации 10-летняя выживаемость составляет 
при экстрамедуллярном рецидиве — 44%, при комбинированном - 
34%, при изолированном костномозговом — 15%.
• При рецидиве Т-клеточного острого лимфолейкоза долгосрочная 
выживаемость составляет 9%, при рецидиве острого лимфолейкоза 
с любым другим иммунофенотипом —  26%.
• Различий в результатах лечения при использовании разных 
режимов применения высокодозного метотрексата (1 г/м2 в 
течение 36 ч и 5 г/м2 в течение 24 ч) не обнаружено.
• Введение терапевтического элемента R3, (высокие дозы
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цитарабина) в исследовании ALL-REZ-BFM-90 не улучшило 
результатов лечения.
• Профилактическое краниальное облучение при изолированных 
поздних костномозговых рецидивах достоверно увеличивает 
выживаемость на 20-25%.
В исследовании ALL-REZ-BFM-90 впервые достоверно показано 
влияние интенсивности химиотерапии, а именно длительности 
перерывов между блоками (между началом одного и началом 
следующего за ним терапевтического элемента, согласно протоколу, не 
должно проходить более 21 дня).
Разделение больных с рецидивами ОЛЛ на группы риска в соот­
ветствии с протоколом ALL-REZ-BFM -95 представлено в таблице 9.3.
Таблица 9.3. Определение ipynn S|-S4 в соответствии с 






ЭМ S2 & S ,
КМ S4 S3 S*
э м + к м s4 S, &
Пре Т-клеточный иммунофенотип
ЭМ s2 S , s ,
К М S4 S4 s«
Э М +К М s4 S4 S*
КМ - костномозговые рецидивы, ЭМ - экстрамедуллярные рецидивы.
Разрабатываются новые подходы к терапии рецидивов ОЛЛ 
(трансплантация костного мозга, иммунотерапия и др.). Исследования 
группы BFM показали, что оптимальный метод лечения детей с 
поздним рецидивом — полихимиотерапия. Трансплантацию костного 
мозга лучше проводить при раннем (очень раннем) или повторном 
рецидиве, при условии чувствительности опухоли к терапии, так как 
хорошие результаты лечения поздних рецидивов с использованием по­
лихимиотерапии имеют преимущество перед токсичностью режимов 
кондиционирования при трансплантации костного мозга.
Острый миелобластный лейкоз (код М КБ: G92.0)
Острый миелобластный лейкоз составляет пятую часть всех 
острых лейкозов у детей. Распространённость острого миелобласт- ного 
лейкоза в мире приблизительно одинакова и составляет 5,6 случаев на 
1 000 000 детей.
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Клиническая картина
Дебют острого миелобластного лейкоза почти лишён специфи­
ческих черт. Наиболее частые проявления — лихорадка, гемор­
рагический синдром, анемия, вторичные инфекции. Несмотря на 
инфильтрацию костного мозга, боль в костях появляется не всегда. 
Инфильтрацию печени, селезёнки и лимфатических узлов регистрируют 
у 30-50% пациентов. Поражение ЦНС отмечено в 5— 10% случаев, при 
этом у большинства детей неврологические симптомы отсутствуют.
Поражение кожи наиболее характерно для моноцитарного вари­
анта острого миелобластного лейкоза. Крайне редко изолированная 
кожная инфильтрация возникает при манифестации заболевания, чаще 
наблюдают экстрамедуллярные хлоромы в сочетании с типичной 
инфильтрацией костного мозга. В дебюте острого миелобластного 
лейкоза у 3-5% детей выявляют гиперлейкоцитоз, наиболее 
характерный для миеломоноцитарного и моноцитарного вариантов. 
Проявлениями гиперлейкоцитоза могут быть респираторный дистресс- 
синдром вследствие нарушения перфузии лёгочных капилляров и 
прогрессирующая неврологическая симптоматика (головная боль, 
сонливость, кома) вследствие гипоксии ЦНС. Промиелоцитарный 
вариант лейкоза может манифестировать в форме ДВС-синдрома с 
развитием массивных кровотечений и тромбозов.
Классификация
Исторически диагностика острого миелобластного лейкоза осно­
вана на цитоморфологии. Заболевание представляет собой морфо­
логически гетерогенную группу.
В настоящее время общепризнана классификация по критериям 
FAB (French-American-British Cooperative Croup). Основа этой клас­
сификации — соответствие морфологического субстрата лейкоза 
определённому ряду и уровню дифференцировки нормальных гемо- 
лоэтических клеток (таблица 9.4).
Морфологическая находка, высокоспецифичная для острого 
миелобластного лейкоза, — так называемые палочки Ауэра. Если 
реакция на миелопероксидазу отрицательна, что характерно для 
варианта М0, и обнаруживают палочки Ауэра, необходимо выставить 
диагноз острого лейкоза варианта Mi. При вариантах Mi и М2 ct(8:2l) 
часто наблюдают длинные нежные нитеподобные палочки Ауэра; при 
варианте Мз, в цитоплазме можно увидеть пучки этих палочек.
Иммунологические признаки миелоидной дифференцировки 
включают нелинейные маркёры гемопоэтических предшественников 
CD34 и HLA-DR. панмиелоидные маркёры CD13, CD33 и CD65; 
маркёры, ассоциированные с моноцитами и гранулоцитами CD 14 и 
CD15; линейные мегакариоцитарные маркёры CD41 и CD61; 
внутриклеточную миелопероксидазу.
97
Таблица 9.4. FAB-классификация острого миелобластного лейкоза
Обозначение Название Характеристика
AML-Mo ОМЛ с минимальной 
дифференцировкой
Отсутствие созревания, активность миелопероксидазы 
иенее 3%, есть иммунологические маркеры миелоид- 
Ной дифференцировки
AM L-M i ОМЛ без созревания Количество бласгов превышает или равно 90% неэриг- 
зоидных клеток, активность миелопероксидазы менее 
3%
AML-M2 ОМЛ с созреванием Белее 1 0 % миелоидных клеток имеют признаки созре­










Доминирующие клетки - промиелоцигы с микрогра­
нуляцией и резко положительной реакцией на миело- 
пероксидазу
AML-M4 Острый миеломоно- 
цитаоный лейкоз
Количество миеломоноцитарных бласгных клеток с 




Зарианг М4  с атипичными эозинофимми (>5%)
AML-M56 Острый монобластый 
пейкоз
Количество монобластов в костном мозге >80%
AML-M% Острый монобласт- 
ный лейкоз
Количество монобластов и моноцитов в костном мозге 
>80%
AML-Mo Острый эригроидный 
пейкоз
Доля эритробластов среди нуклеаров в костном мозге 
>50%, доля бласгов среди неэригроидных клеток - бо­
лее 30%
AML-M7 Острый мегакариоци- 
гарный лейкоз
Морфологические черты мегакариобласгов, CD41' 
CD61*
Значение проточной цитофлюорометрии в диагностике острого 
миелобластного лейкоза существенно в случаях, когда необходима 
верификация вариантов Мо и М7, а также в диагностике 
бифенотипического лейкоза. Кроме того, метод позволяет разграничить 
варианты Мо и Мц а также варианты с гранулоцитарной 
дифференцировкой -  М2 и М3.
Для определения стратегии лечения важно выделение так 
называемого острого бифенотипического лейкоза. Критерии диагности­
ки бифенотипического лейкоза основаны на оценке соотношения 




Значение современных лабораторных исследований в диагностике 
острого миелобластного лейкоза многократно возросло в течение двух 
последних десятилетий. Наибольшую важность приобрели 
цитогенетические характеристики, именно они признаны решающими 
прогностическими факторами. Цитогенетические изменения в 
лейкемических клетках обнаруживают у 55-78% взрослых пациентов и 
у 77-85% детей.
Самая частая хромосомная аберрация — t(8;21)(q22;q22), 
идентифицированная в 1973 году. В 90% случаев t(8:21) ассоциирована 
с вариантом М2 в 10% — с М| Транслокацию t(8:21) относят к числу 
аберраций «благоприятного прогноза». Ее обнаруживают у 10-15% 
детей с острым миелобластным лейкозом.
Транслокация, ассоциированная с острым промиелоцитарным 
лейкозом, - t( 15; 17)(q22q 12) с образованием химерного гена PML- 
RARa Частота обнаружения этой аномалии составляет 6-12% всех 
случаев острого миелобластного лейкоза у детей, при варианте Мз она 
равна 100%. Транскрипт PML-RARa —  маркёр лейкемии, то есть у 
пациентов, достигших ремиссии, его не обнаруживают, а повторное его 
выявление во время морфологической ремиссии —  предвестник 
клинического рецидива острого промиелоцитарного лейкоза.
Инверсия хромосомы 16 - inv(16)(pl3;q22) — и её вариант 
t( lб: 16) характерны для миеломоноцитарного лейкоза с эозинофилией 
М4Е0, хотя наблюдаются и при других вариантах острого 
миелобластного лейкоза.
Реаранжировка Ilq23/M LL. Регион 23 длинного плеча 
одиннадцатой хромосомы достаточно часто становится участком 
структурных реаранжировок у детей с острым лейкозом — как 
лимфобластным, так и миелобластным. При первичном остром 
миелобластном лейкозе аномалию llq23 обнаруживают у 6-8% 
больных, при вторичном — у 85%, что связано с воздействием 
эпиподофиллотоксинов — ингибиторов топоизомеразы.
Инверсия inv(3)(q21q26)/t(3;3)(q21;q26) описана при всех 
вариантах острого миелобластного лейкоза, за исключением М3 /М34 и 
МЦЕо. Несмотря на отсутствие связи между определённым FAB- 
вариантом и инверсией хромосомы 3, у большинства больных в костном 
мозге обнаруживают общие морфологические признаки: увеличение 
числа мегакариоцитов и многочисленные микромегакариоциты.
Транслокация t(6:9) (p23q34) описана более чем у 50 пациентов с 
острым миелобластным лейкозом. В большинстве случаев это 
единственная хромосомная аномалия. Несколько чаще t(6:9) выявляют у 
пациентов М2, и М4 вариантами, хотя встречается она при всех формах 
острого миелобластного лейкоза.
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Транслокация t(8:16) (pi 1 ;pl3) описана у 30 больных острым 
миелолейкозом, преимущественно при вариантах М4 и М$ Чаще 
аномалию обнаруживают у юных пациентов, в том числе у детей до 
года.
Моносомия (-5) и делеция del(5)(q-). Потеря участка длинного 
плеча или всей пятой хромосомы не связана с каким-либо 
определённым вариантом острого миелобластного лейкоза. Часто это 
дополнительная аномалия при сложных аберрациях.
Моносомия (-7) и делеция del(7Xq-). Моносомия в седьмой паре 
хромосом — вторая по частоте, после трисомии (+8), аберрация среди 
количественных транслокаций (то есть транслокаций, изменяющих число 
хромосом).
Трисомия (+8) - наиболее частая количественная аберрация, со­
ставляющая 5% всех цитогенетических изменений при остром миелоб- 
лаетном лейкозе.
Делеция del(9)(q-). Потеря длинного плеча девятой хромосомы 
часто сопровождает благоприятные аберрации t(8;21), реже inv(16) и 
t(15;17), не оказывая влияния на прогноз.
Трисомия (+11), подобно другим трисомиям, может быть 
солитарной аномалией, но чаще встречается совместно с другими 
численными или структурными хромосомными аберрациями.
Трисомия (+13) в 25% бывает солитарной аберрацией, чаще 
наблюдаемой у пациентов в возрасте 60 лет. Она ассоциирована с 
хорошим ответом на терапию, однако рецидивы отмечаются часто и 
общая выживаемость невысока.
Трисомия (+21). Данную аномалию обнаруживают у 5% больных 
острым миелобластным лейкозом, менее чем в 1% случаев она является 
солитарной. Связи с каким-либо вариантом FAB не обнаружено.
Помимо перечисленных выше, существуют описанные у очень 
небольшого числа пациентов транслокации, роль которых в развитии 
заболевания и прогностическое значение не ясны. Это количественные 
аберрации четвёртой, девятой и двадцать второй пар хромосом, а также 
структурные транслокации t(l:3Xp36;q21), t(l,22)(pl3;ql3),
t(3;21)(q26;q22), t(7;l I)(pl5;pl5), t(l l;17Xq23;q25) и t(16;21Xpl l;q22).
Лечение
Общая стратегия лечения
Программа (протокол) включает перечень необходимых для 
диагностики исследований и жесткий график их проведения. После 
завершения диагностического этапа пациент получает лечение, 
предусмотренное этим протоколом, с жёстким соблюдением сроков и 
порядка элементов терапии. В настоящее время в мире существуют 
несколько ведущих исследовательских групп, анализирующих 
диагностику и лечение острого миелобластного лейкоза у детей в
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мультицентровых исследованиях. Это американские исследовательские 
группы CCG (Childrens Cancer Gzoup) и POG (Pediatric Oncology 
Сгоир), английская группа MRC (Medical Research Council), немецкая 
группа BFM (Berlin Frcmkfurt-Munster) и др. Результаты их 
исследований - основные источники современных знаний о 
диагностике, прогнозе и лечении острого миелобластного лейкоза у 
детей.
Основная цель лечения —  эрадикация лейкемического клона с 
последующим восстановлением нормального гемопоэза.
Первый этап — индукция ремиссии. Для прогноза важна оценка 
чувствительности к терапии после проведения индукционного курса 
Окончательную оценку, согласно большинству протоколов, проводят после 
д вух курсов лечения.
Постремиссионная терапия должна состоять не менее чем из трёх 
блоков. Это может быть только химиотерапия или химиотерапия с по­
следующей аутологичной или аллогенной трансплантацией гемопоэти­
ческих стволовых клеток. Некоторые терапевтические режимы вклю­
чают поддерживающую терапию. Важный элемент — профилактика и 
лечение поражений ЦНС путём интратекального введения цитостатиче- 
ских препаратов, системной высокодозной терапии, а иногда и крани­
ального облучения. Основной препарат для интратекапьной терапии при 
остром миелобластном лейкозе - цитозин-арабинозид, в некоторых про­
токолах дополнительно используют преднизолон и метотрексат.
Современная терапия острого миелобластного лейкоза должна 
быть дифференцированной, т.е. различной по интенсивности (а значит, 
и по токсичности) в зависимости от группы риска. Кроме того, лечение 
должно быть настолько специфичным, насколько это возможно.
Терапия индукции
Цитотоксическая терапия острого миелобластного лейкоза 
вызывает транзиторную, но тяжёлую миелосупрессию с высоким 
риском инфекций и геморрагических осложнений. Спектр 
цитостатических препаратов эффективных в отношении острого 
миелобластного лейкоза, достаточно невелик. Базовые препараты - 
цитозин-арабинозид, антрацикпины (даунорубицин, митоксантрон, 
идарубицин), этопозид, тиогуанин.
Классически индукцию ремиссии острого миелобластного лейкоза 
проводят семидневным курсом. В течение всех 7 дней пациент получает 
цитозин-арабинозид в дозе 100-200 мг/(м2хсут), который в течение трёх 
дней комбинируют с даунорубицином в дозе 45-60 мг/(м2хсут). 
Большинство протоколов основано на этой классической схеме «7+3» к 
которой могут быть добавлены тиогуанин, этопозид или другие 
препараты. При применении таких терапевтических схем ремиссии 
достигают у 90% больных.
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Группа CCG провела исследование, которое показало 
преимущество индукции в режиме интенсивного тайминга. Суть этого 
режима в том, что больные получают индукционную терапию, 
состоящую из двух одинаковых 4-дневных курсов с интервалом 6 дней. 
Каждый курс лечения включает цитозин-арабинозид, даунорубицин, 
этопозид и тиогуанин. Необходимость повторения курса лечения строго 
через фиксированный интервал, независимо от показателей гемопоэза, 
обусловлена тем, что лейкемические клетки, которые находились во 
время первого курса вне митотической фазы, войдут в неё ко времени 
начала второго курса и подвергнутся цитотоксическому воздействию 
химиопрепаратов. Преимущество интенсивного тайминга в 
достоверном увеличении EFSc 27% у больных, получавших ту же тера­
пию в стандартном режиме, до 42%.
Группа MRC в исследовании AML-9 показала преимущества 
продлённой терапии индукции (5-дневную индукцию с применением 
даунорубицина, цитозин-арабинозида и тиогуанина сравнивали с 10- 
дневной). Несмотря на более высокий уровень смертности от 
токсичности (21 против 16%), уровень достижения ремиссии был выше 
в группе продлённой терапии. Исследование группы - AML-10 - 
индукционная терапия в AML-10 была основана на стандартных дозах 
цитозин-арабинозида и даунорубицина с добавлением третьего 
препарата — этопозида или тиогуанина, в зависимости от группы 
рандомизации. Индукция в AML -12 состояла из схемы ADE (цитозин- 
арабинозид + даунорубицин + этопозид), в другой группе рандомизации 
— из схемы АМЕ (цитозин-арабинозид + митоксантрон + этопозид). 
Ремиссия в обоих исследованиях составила 92%, смерть в индукции и 
резистентные острые миелобластные лейкозы —  по 4%. Уровень 
ремиссии в обеих ветвях протокола AML-12 (ADE и АМЕ) был 
практически одинаковым 90 и 92%. В начале 1990-х годов DFS при 
остром миелоблаетном лейкозе увеличилась с 30 до 50%; с 1995 года 
(протокол AML-12) значение данного показателя составляет 66%.
Индукция по протоколу исследовательской группы LAME 
состоит из стандартных доз цитозин-арабинозида и митоксантрона 
(суммарная доза 60 мг/м2), ремиссия достигнута у 90% больных.
В России и РБ наиболее хорошо известны протоколы группы 
BFM. До 1993 года индукционная терапия состояла из курса ADE 
(цитозин-арабинозид + даунорубицин + этопозид). Согласно протоколу 
AML-BFM-93 индукционная терапия в одной группе рандомизации 
была прежней — ADE, в другой группе — состояла из цитозин- 
арабинозида, этопозида и идарубицина. Уровень достижения ремиссии 
среди всех пациентов составил 82,2%. Показано, что введение 
идарубицина достоверно увеличило редукцию бластов у пациентов к 
15-му дню от начала индукционной терапии, однако это не повлияло на
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частоту достижения ремиссии и DFS, которая в этих группах была 
сходной.
Постиндукциояиая терапия
Большинство протоколов в качестве постремиссионной терапии 
предполагает два или более курса цитостатиков. Как правило, не менее 
одного курса полихимиотерапии основано на высоких дозах цитозин- 
арабинозида (1-3 г/м2 в одно введение). Дополнительные препараты - 
этопозид и/или антрациклины (идарубицин или митоксантрон).
Наиболее успешны протоколы, предусматривающие три 
постремисснонных блока химиотерапии, часть которых проводят в 
режиме интенсивного тайминга и/или с использованием высоких доз 
цитозин-арабинозида.
Трансплантация гемюпоэтических стволовых клеток
Современная терапия острого миел областного лейкоза
предусматривает для определённых категорий пациентов 
трансплантацию гемопоэтических стволовых клеток (ТГСК). 
Существуют два принципиально различных вида трансплантации — 
аллогенная и аутологичная.
Аллогенная трансплантация гемопоэтических стволовых клеток - 
эффективный, но высокотоксичный метод антилейкемической терапии. 
Антилейкемический эффект алло-ТГСК обеспечивается 
кондиционированием с аблативной химиотерапией и 
иммунологическим эффектом «трансплантат против лейкемии» — обо­
ротной стороной синдрома «трансплантат против хозяина». С 1990 года 
отмечено улучшение результатов терапии у детей, получивших 
стандартную индукцию ремиссии, основанную на применении цитозин- 
арабинозида и антрациклинов, консолидирующую терапию и, при 
наличии родственного HLA-идентичного донора, аллогенную ТГСК. 
Аллогенная трансплантация гемопоэтических стволовых клеток — 
наиболее эффективный метод профилактики рецидива, однако в первую 
ремиссию острого миелобластного лейкоза он показан только 
пациентам из группы высокого риска.
По сравнению с аллогенной, роль аутологичной трансплантации в 
профилактике рецидива не столь очевидна.
Терапия острого промиелоцитаряого лейкоза
Вариант Мз по FAB - особый вид острого миелолейкоза. Его 
регистрируют во всех регионах мира, но в некоторых он существенно 
преобладает. Среди всех случаев острого миелобластного лейкоза в 
США и Европе на острый промиелоцитарный лейкоз приходится 10- 
15%, в то время как в Китае —  около трети, а среди латино­
американской популяции — до 46%. Основное звено патогенеза и 
диагностический признак острого промиелоцитарного лейкоза — 
транслокация t( l5:17) (q22ql2) с образованием химерного гена PML-
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RARa В клинической картине лидирует коагулопатия (в равной 
степени вероятны ДВС и гиперфибринолиз), которая может 
усугубляться на фоне химиотерапии, формируя высокий уровень 
смертности от геморрагического синдрома в начале лечения (20%). 
Неблагоприятные в отношении прогноза факторы — инициальный 
лейкоцитоз (количество лейкоцитов превышает 10х109/л) и экспрессия 
CD56 на лейкемических промиелоцитах.
В течение последних 20 лет прогноз для пациентов с острым 
промиелоцитарным лейкозом изменился с «фатального в высокой 
вероятности) на «выздоровление в высокой вероятности). Наибольший 
вклад в эти перемены внесло введение в терапию а11-транс-ретиноевой 
кислоты (ATRA). ATRA — патогномоничный дифференцирующий 
агент, подавляющий транскрипцию PML- RARa, обрывающий путь 
лейкемогенеза и инициирующий дозревание атипичных промиелоцитов 
до гранулоцитов in vivo и in vitro. Применение ATRA в индукции 
позволяет достичь ремиссии у 80-90% пациентов с развившимся de novo 
острым промиелоцитарным лейкозом. ATRA нивелирует проявления 
коагулопатии и не вызывает аплазии кроветворения, что снижает 
вероятность кровотечений и сепсиса в раннем периоде лечения. 
Стандартная доза ATRA 45 мг/(м2хсут). Показана возможность 
снижения дозы препарата без изменения эффективности.
Большинству пациентов для достижения ремиссии достаточно 
применения ATRA в качестве монотерапии, однако без дополнительной 
терапии заболевание практически всегда рецидивирует в течение 
первого полугодия. Наилучшая стратегия — комбинирование ATRA с 
индукционной химиотерапией. Показано, что индукция с
использованием all-транс-ретиноевой кислоты в комбинации с 
антрациклинами, несколько курсов основанной на антрациклинах 
консолидации и поддерживающая низкодозная терапия с или без ATRA 
обеспечивает 75-85% EFS в течение 5 лет у взрослых. Применение 
ATRA в индукции одновременно с химиотерапией даёт более высокую 
безрецидивную выживаемость, чем последовательное использование 
препаратов. Применение поддерживающей терапии также уменьшает 
вероятность рецидива, а увеличение дозы антрациклинов в индук­
ционной терапии и ATRA в консолидации может улучшить результаты 
лечения больных группы риска.
Результаты исследований эффективности лечения острого 
промиелоцитарного лейкоза у детей до настоящего времени не 
опубликованы, однако природа заболевания и принципы терапии 
одинаковы во всех возрастных группах.
Прогноз
Современные представления о прогнозе острого миелобластного 
лейкоза выглядят следующим образом: в группе «хорошего прогноза»
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вероятность 5-летней выживаемости составляет 70% и более, 
вероятность рецидива меньше 25%; в группе «промежуточного 
прогноза» выживаемость составляет 40-50%, рецидив возникает у 50% 
пациентов; категория «плохого прогноза» характеризуется высокой 
вероятностью рецидива (более 70%) и низкой вероятностью 5-летней 
выживаемости — менее 25%.
Железодефицитная анемия
Анемия -  это гематологический синдром, проявляющийся сни­
жением концентрации Нб в единице объема крови, часто сопровож­
дающийся также снижением числа эритроцитов, что приводит к нару­
шению снабжения тканей кислородом (гипоксии).
Железодефицитная анемия (сидеропеническая) — патологиче­
ское состояние, характеризующееся снижением содержания гемо­
глобина из-за дефицита железа в организме в результате нарушения его 
поступления, усвоения или патологических его потерь.
Эпидемиология
Железодефицитная анемия (ЖДА) составляет более 80% всех 
анемий у детей. Наиболее предрасположены к развитию ЖДА дети ран­
него возраста и подростки. Анемические состояния, которые развива­
ются у младенцев в период ранней адаптации, активного роста и разви­
тия, являются неблагоприятным фактором для формирования здорового 
организма.
Железодефицитная анемия является самым распространенным 
заболеванием на Земле. По данным разных авторов, распространенность 
дефицита железа составляет от 17,5% у школьников до 30% у детей 
раннего возраста. При равных условиях дети раннего и пубертатного 
возраста наиболее подвержены риску развития железодефицитной 
анемии.
Этиопатогенез
Железо является одним из основных микроэлементов, который 
сопутствует всему живому на земле и несет ответственность за биоэнер­
гетические и окислительно-восстановительные процессы в организме, 
участвует в поддержании основных функций жизнеобеспечения.
Дефицит железа оказывает системное влияние на жизненно важ­
ные функции организма, особенно в критические периоды роста и раз­
вития. Результатом анемии является кислородное голодание тканей ор­
ганизма (гипоксия). У больного постепенно развивается утомляемость, 
появляются расстройства функционирования органов и систем.
При выраженной анемии возрастает нагрузка на сердечнососуди­
стую систему, которая для компенсации гипоксии должна обеспечить 
организму больший объем крови в единицу времени. Могут быть при­
знаки вегетативно-сосудистой дисфункции: неустойчивое артериальное
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давление с тенденцией к гипотонии, потливость, акроцианоз, мрамор- 
ность.
При сидеропении возникает поражение слизистой полости рта и 
желудочно-кишечного тракта. В происхождении этих трофических из­
менений имеет значение тканевый дефицит железа, приводящий к мета­
болическим нарушениям в клетках. В желудке при ЖДА угнетено ки- 
слотообразование. Перестройка слизистой оболочки происходит и в 
тонком, и в толстом отделах кишечника
Дефицит железа приводит к нарушениям в системе иммунитета: 
развивается дисиммуноглобулинемия, недостаточность клеточного им­
мунитета, нарушается дифференцировка популяций лимфоцитов.
Неспецифическая резистентность организма при ЖДА также пре­
терпевает изменения: отмечают незавершенный фагоцитоз, снижение 
концентрации комплемента, лизоцима.
Инфекционные заболевания на фоне ЖДА усугубляют течение 
сидеропении, так как рост и размножение микроорганизмов осуществ­
ляются с потреблением железа.
Длительный дефицит железа у детей раннего возраста может спо­
собствовать нарушению миелинизации нервных волокон, формирова­
ния структур мозга, что сопровождается задержкой физического и пси­
хического развития: запаздывание предречевых и речевых навыков, на­
рушение координации движений, изменение поведенческих реакций.
У подростков симптомы железодефицитного состояния могут 
иметь своеобразный характер -  наблюдается повышенная утомляе­
мость, мышечная слабость, снижение памяти, снижение эмоционально­
го тонуса.
В основе ЖДА лежит нарушение синтеза гема вследствие дефи­
цита железа вследствие нарушения его поступления, утилизации и/или 
повышенных потерь. ЖДА сопровождается железодефицитным эри- 
тропоэзом.
Дефицит железа у детей может быть обусловлен целым рядом не­
благоприятных факторов.
Причины дефицита железа:
1. Недостаточное поступление железа с пищей, особенно в перио­
ды интенсивного роста и развития (дети раннего возраста и подростки) - 
несбалансированная диета, лишенная достаточного содержания мясных 
продуктов, преобладание вегетарианской пищи.
2. Повышенные потребности в железе у детей с ускоренными 
темпами роста (недоношенные, дети с большой массой тела при рож­
дении, дети второго полугодия и второго года жизни, дета пре- и пубер­
татного периодов, спортсмены, беременные).
3. Нарушение абсорбции железа (наследственные и врожденные 
ферментопатии, пороки развития кишечника, воспалительные и аллер­
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гические заболевания желудочно-кишечного тракта, гельминтозы, дис- 
биоз кишечника).
4. Повышенные потери железа из-за кровотечений различной 
этиологии, эрозивный и язвенный процесс в желудке и 12-ти перстной 
кишке, носовые кровотечения, а также обильные и длительные гемор­
рагические маточные выделения у части девочек в период становления 
менструального цикла в пубертате.
Основными источниками железа являются пиша, разрушенные 
эритроциты и депонированное железо в организме. С пищей поступает 
гемовое и негемовое железо. Обе формы железа усваиваются эпителио- 
цитами двенадцатиперстной кишки и проксимальных отделов тошей 
кишки, причем усвоение гемового железа не зависит от содержания в 
желудке соляной кислоты и пепсина. Гемовое железо утилизируется 
легче, чем негемовое, и в большем количестве.
Большая часть железа в организме ребенка содержится в эритро­
цитах в виде гемоглобина — основного переносчика кислорода. Синтез 
гема и его предшественника — протопорфирина IX — из глицина и ян­
тарной кислоты представляет сложный ферментативный процесс, в ко­
тором участвуют витамин В6, пантотеновая кислота, липоевая кислота, 
производные тиамина, а в качестве кофакторов — медь и железо. Желе­
зо включается в гем уже на конечных этапах синтеза гемоглобина, про­
исходящего в нормобластах костного мозга. При снижении уровня же­
леза в сыворотке и количества его в костном мозге, этот процесс нару­
шается.
Развитие дефицита железа в организме имеет четкую стадийность. 
Выделяют следующие последовательно развивающиеся стадии железо­
дефицитного состояния: прелатентный дефицит железа, латентный де­
фицит железа, железодефицитная анемия.
Прелатентный дефицит железа — первая стадия развития желе­
зодефицитного состояния, характеризующаяся истощением тканевых 
запасов железа. При этом уровень транспортного фонда железа и гемо­
глобин остаются в пределах возрастных нормативов.
Латентный дефицит железа — вторая стадия развития железо­
дефицитного состояния. Латентный дефицит железа характеризуется 
дефицитом железа в тканевых депо и уменьшением транспортного его 
фонда, но без снижения гемоглобина и развития анемии. Латентный де­
фицит железа в отличие от прелатентного имеет клинические проявле­
ния, которые в основном обусловлены трофическими нарушениями, 
развивающимися из-за снижения активности железосодержащих фер­
ментов.
Железодефицитная анемия — заключительная стадия дефицита 
железа, развивающаяся только тогда, когда исчерпаны запасы железа в 
организме. При этом снижается синтез гемоглобина, увеличивается
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концентрация протопорфирина в эритроцитах. Эритроциты приобрета­
ют типичные морфологические признаки, характерные для железоде­
фицитной анемии: микроцитоз, анизоцитоз, пойкилоцитоз. Постепенно 
уменьшается насыщение эритроцитов гемоглобином, за счет чего их 
нормохромия сменяется гипохромией. Снижение концентрации гемо­
глобина приводит к развитию анемической гипоксии, являющейся раз­
новидностью гемической гипоксии. Следствием анемической гипоксии, 
развивающейся на фоне уже имеющегося угнетения активности фер­
ментов тканевого дыхания, являются дистрофические процессы в тка­
нях и органах.
Клиника
Клинические проявления железодефицитных состояний:
- анемический и сидеропенический синдромы
- снижение концентрации НЬ и сывороточного железа (СЖ)
- повышение общей железосвязывающей способности сыворотки 
(ОЖСС)
- снижение содержания ферритина сыворотки (ФС).
Клиническая картина сидеропенических состояний зависит как от
степени дефицита железа, так и от продолжительности его существова­
ния и характеризуется сидеропеническим синдромом и общеклиниче­
скими симптомами.
Общеклинические симптомы обусловлены анемической ги­
поксией. При длительном существовании железодефицитной анемии 
или при быстром ее прогрессировании присоединяются изменения со 
стороны сердечно-сосудистой системы (тахикардия, приглушенность 
тонов, анемический систолический шум, тенденция к гипотонии, реже 
одышка, гипоксические и дистрофические изменения на ЭКГ, повыше­
ние ударного и минутного объемов сердца) и нарастают астено- 
невротические нарушения.
Сидеропенический синдром включает: эпителиальные измене­
ния (трофические нарушения кожи, ногтей, волос, слизистых оболочек); 
извращение вкуса (pica chlorotica) и обоняния; астено-вегетативные на­
рушения; нарушение процессов кишечного всасывания; дисфагия и 
диспептические изменения; снижение местного иммунитета (повышен­
ная заболеваемость острыми кишечными и респираторными инфекция­
ми).
Степени тяжести анемии:
1 ст. - легкая -  Нб - 90-110 г/л
2 ст. - средняя -  70-89 г/л
3 ст. - тяжелая -  Нб менее 70 г/л
Диагностика ЖДА
Снижение Нб < 110 г/л
Снижение кол-ва эритроцитов < 3,8x10 /л
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Снижение Ц.П. < 0,86
Снижение диаметра эритроцитов < 7,2 мкм.
Повышение СОЭ
Нормальное кол-во ретикулоцитов
Снижение гематокрита < 32,0 -  39,9 в зависимости от возраста
Снижение Fe сыворотки < 12 мкмоль/л
Повышение ОЖСС > 69 мкмоль/л
Снижение насыщения трансферрина < 17%
Снижение ферритина сыворотки < 12 мкг/л.
При использовании автоматических счетчиков клеток крови, в 
дополнение к указанным выше параметрам возможно определение 
эритроцитарных индексов.
Для ЖДА характерно:
- снижение среднего объема эритроцита (MCV)
- снижение средней концентрации НБ в эритроците (МСНС)
- снижение среднего содержания Нб в эритроците (МСН)
- повышение распределения эритроцитов по размеру (RDW).
Для установления причины анемии рекомендованы следующие 
обследования:
1. Кал на скрытую кровь троекратно
2. ФГДС (эрозивные и язвенные поражения желудка и кишечни­
ка)
3. Кал на яйца гельминтов
4. УЗИ органов брюшной полости
5. Анализ мочи.
Лечение
Целью терапии железодефицитных состояний является уст­
ранение дефицита железа и восстановление необходимого его запаса в 
организме. Добиться этого можно только при устранении причины, ле­
жащей в основе дефицита железа и одновременного возмещения дефи­
цита железа в организме.
Основные принципы лечения сидеропенических состояний:
1. Возместить дефицит железа без лекарственных железосо­
держащих препаратов невозможно.
2. Терапия железодефицитных состояний должна проводиться 
железосодержащими препаратами, преимущественно для перорального 
приема.
3. Терапия не должна прекращаться после нормализации уровня 
гемоглобина.
4. Терапия железодефицитной анемии с помощью гемотрансфу­
зий возможна только по жизненным показаниям.
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Диетотерапия
Важным звеном в коррекции дефицита железа является диета. 
При выборе пищевого рациона для коррекции дефицита железа, следует 
ориентироваться не на общее содержание Fe в продуктах, а на форму, в 
которой оно содержится. Наибольшее содержание гемового железа, 
максимально утилизируемого организмом, представлено в мясных про­
дуктах.
Из растительных продуктов железо всасывается значительно ху­
же, чем из продуктов животного происхождения. Поэтому, несмотря на 
высокое содержание железа, не оправданы рекомендации употреблять в 
повышенных количествах яблоки, гранаты, гречневую крупу и другие 
растительные продукты для покрытия дефицита железа у детей с сиде­
ропеническими состояниями.
В питании детей с железодефицитными состояниями прием мяс­
ных продуктов нецелесообразно совмещать с молочными и мучными 
блюдами, т.к. при этом может ухудшиться всасывание железа за счет 
фитина, содержащегося в них. Чай, употребляемый одновременно с 
мясными продуктами, также может снижать эффективность утилизации 
железа. Это связано с содержанием в чае танина, который образует не­
растворимые комплексы с железом.
Ферротерапия
Терапия железодефицитных состояний должна быть направлена 
на устранение причины, одновременное восполнение дефицита железа 
и должна проводиться преимущественно железосодержащими 
препаратами для перорального приема. Парентеральное введение пре­
паратов железа показано лишь по специальным показаниям (синдром 
нарушенного кишечного всасывания, состояние после обширной резек­
ции тонкого кишечника). Необходимо проводить поддерживающую те­
рапию препаратами железа после нормализации показателей гемогло­
бина для создания депо железа.
Выбор конкретного препарата железа зависит от возраста ребен­
ка, степени тяжести ЖДА, сопутствующей патологии, социального ста­
туса семьи и др. В большинстве случаев для лечения дефицита железа 
используют ферропрепараты для приема внутрь. У детей раннего воз­
раста предпочтительно использовать ферропрепараты в виде растворов 
и сиропов.
Лечение детей с латентным дефицитом железа и ЖДА 1-2 степе­
ни проводится амбулаторно пероральными препаратами железа. Ис­
ключение составляют случаи, когда в семье не могут обеспечить пра­
вильный прием ферропрепарата, нормальный гигиенический режим, со­
ответствующую диету. Дети с тяжелой ЖДА, особенно раннего возрас­
та, нуждаются в стационарном лечении.
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Доза препаратов железа при лечении ЖДА рассчитывается в за­
висимости от степени тяжести. Сначала назначается терапевтическая 
доза 5-8 мг/кг железа в сутки, затем поддерживающая - из расчета 
Змг/кг.
В настоящее время все препараты железа можно разделить на 
две группы: ионные железосодержащие препараты (солевые, полисаха­
ридные соединения железа) и неионные соединения, к которым отно­
сятся препараты гидроксид-полимальтозного комплекса трехвапентно- 
го железа.
Данная классификация основана на различии механизмов всасы­
вания железа из ионных и неионных соединений. Всасывание железа из 
ионных соединений происходит преимущественно в двухвалентной 
форме). Вследствие этого наиболее часто используются двухвалентные 
солевые препараты железа, обладающие хорошей растворимостью, вы­
сокой способностью к диссоциации.
К новым высокоэффективным и безопасным препаратам железа 
относятся препараты, представляющие собой неионные соединения же­
леза на основе гидроксид-полимальтозного комплекса трехвалентного 
железа.
Солевые (ионные) препараты железа:
- Fe сульфат — Г емофер
- Fe сульфат и аскорбиновая кислота -  Ферроплекс. Сорбифер Ду-
рулес
- Fe сульфат + мукопротеаза + аскорбиновая кислота -  Тардифе-
рон
Несолевые препараты железа:
- Fe гидроксид полимальтозный комплекс -  Мальтофер, Феррум-
Лек
- Fe гидроксид полимальтозный комплекс + фолиевая кислота -  
Мальтофер -  фол.
Солевые препараты железа имеют побочные эффекты.
- Металлический привкус во рту
- Потемнение зубов и дёсен
- Тяжесть или боли в эпигастрии
- Диспепсические расстройства из-за раздражения слизистой обо­
лочки ЖКТ (тошнота, отрыжка, рвота, понос, запор)
- Тёмное окрашивание стула
- Некроз слизистой оболочки кишечника (при передозировке или 
отравлении солевыми ФП).




Важнейшим фактором первичной профилактики железодефицита 
является сбалансированное питание. Вторичная профилактика это ак­
тивное выявление латентного дефицита железа и ЖДА.
Прогноз
При своевременном выявлении дефицита железа и рациональной 
терапии прогноз благоприятный.
Глава 10. Заболевания системы иммунитета
(код МКБ: D 80-D 89)
В.И. Новикова
Признаки иммунодефицитной болезни
1. Наличие острого или рецидивирующего (хронического) инфекци­
онного процесса любой локализации.
2. Выявление вирусов, условно-патогенных бактерий и/или грибов в 
очаге поражения.
3. Клинические признаки — стигмы, характерные для первичных 
иммунодефицитов у детей.
4. Лабораторное подтверждение иммунодефицита (оценка иммунно­
го статуса, генный анализ)
Основным клиническим признаком ИДБ является наличие и кон­
кретные клинические формы инфекционного синдрома - рецидивов и 
обострений инфекций, вызываемых условно-патогенными микроорга­
низмами - вирусами, бактериями, грибами, паразитами. Инфекционные 
синдромы могут сочетаться с синдромами гиперактивации системы им­
мунитета (СИ) — аллергическими и аутоиммунными заболеваниями.
Инфекционные синдромы любой локализации - главные кли­
нические «маркеры» иммунодефицитов и служат клиническими 
проявлениями иммунодефицитной болезни. Связь инфекций, «вызы­
ваемых» условно-патогенными микроорганизмами с иммунодефицитом 
очевидна, т.к. только при его наличии возможна их экспансия. Именно 
недостаточность противовирусного или антибактериального иммуните­
та позволяет размножаться микроорганизмам - аутологичным или по­
ступившим извне.
Главное условие возникновения инфекционного процесса - вос­
приимчивость макроорганизма, т.е. недостаточность его иммунитета 
(иммунодефицит), когда даже условно-патогенный микроорганизм мо­
жет вызвать инфекцию. Высоковирулентный возбудитель, проникший 
во внутренние среды организма, может преодолеть резистентность нор­
мального, но не иммунного к нему макроорганизма.
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Результатом взаимодействия микробов и макроорганизма может 
быть нестерильный иммунитет, когда факторы патогенности и иммуни­
тет уравновешены, стерильный иммунитет - освобождение от инфекта и 
инфекция — размножение вирулентного микроба. Защитные барьеры и 
иммунитет здорового организма могут преодолевать только высокови­
рулентные микроорганизмы, поступающие в большой дозе. В такой си­
туации [доза + вирулентность] > [барьеры + иммунитет] - наблюдается 
относительный иммунодефицит, что характерно для особо опасных бак­
териальных инфекций (чумы, сибирской язвы, холеры), некоторых ви­
русных инфекций (бешенство, атипичная пневмония и др.). Однако да­
же при развитии эпидемий чумы в древности, часть людей оставались 
здоровыми за счет повышенной естественной резистентности и имму­
нитета. После эффективной вакцинации высоковирулентные микроор­
ганизмы уже не могут преодолеть приобретенный (адаптивный) имму­
нитет.
Иммунодефицит —  относительный или абсолютный — главная 
причина инфекций, так как при повышении, стимуляции иммунитета 
после вакцинации возникает резистентность ко многим высоковиру­
лентным возбудителям. Так, путем вакцинации населения была ликви­
дирована оспа, уносившая миллионы людей, индуцируется невоспри­
имчивость к кори, полиомиелиту, гриппу, гепатиту В, клещевым энце­
фалитам, желтой лихорадке и другим инфекциям Это доказывает, что 
даже высоковирулентные возбудители не могут преодолеть предвари­
тельно мобилизованные иммунитетные барьеры организма. Следова­
тельно, вирулентность возбудителей инфекций не абсолютна и орга­
низм с достаточно высокой степенью специфической и неспецифиче­
ской активности СИ - т.е. иммунный - в состоянии противостоять ей. 
Отсюда следует, что резистентность, иммунитет организма, а не виру­
лентность возбудителя служит определяющим фактором развития лю­
бой инфекции. Поэтому «инфекционные болезни» следует рассматри­
вать как «иммунодефицитные инфекционные болезни» или «иммуно- 
дефицитные болезни с клиникой инфекций». Основой стратегии их 
профилактики и лечения должно быть повышение невосприимчивости, 
активация иммунитета восприимчивого организма.
При относительном ИД в здоровом неиммунном организме на 
инфект развивается острая воспалительная реакция и иммунный ответ, 
который при лечении и выздоровлении нейтрализует его, после чего 
обычно возникает адаптивный иммунитет. Если этого не происходит, 
относительный ИД может стать абсолютным, что приводит к тяжелому 
исходу. Попытки оценивать острую инфекционную реакцию как нор­
мальный ответ и как бы «физиологическое состояние» это то же, что 
считать больного здоровым, а смерть от такого острого воспаления - ес­
тественной смертью. Нормальная, физиологическая работа СИ обеспе­
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чивает нейтрализацию инфектов, патогенов без клинических синдромов 
воспаления и развития генерализованной иммунной реакции, на уровне 
местных, врожденных или приобретенных факторов иммунитета так, 
как это происходит в иммунном организме после вакцинации или пере­
несенной ранее инфекции.
С этих позиций, антимикробная терапия (противовирусная, про- 
тивобактериальная) имеет значение, с одной стороны, как способ 
уменьшения инфицирующей дозы возбудителя, приближающий ее к от­
носительно недостаточному иммунитетному барьеру, а с другой, - как 
средство получения антигенов разрушенных микробов стимулирующих 
иммунитет и повышающих этот барьер.
Что касается условно-патогенных микроорганизмов - абсолютного 
большинства вирусов, бактерий, грибов, то развитие инфекции при их 
участии возможно только в иммунодефицитном организме, т.е. при на­
личии абсолютного, а не относительного иммунодефицита какого-то 
фактора, звена, рецептора или молекулы иммунитета. Поэтому даже при 
персистенции многих вирусов и бактерий в организме не всегда наблю­
дается инфекция, если нет ИД.
Следовательно, без иммунодефицита нет инфекции, а она — 
есть клиническое проявление ИДБ. Поэтому, как и инфекции, ИДЕ 
имеют острое, подострое и хроническое течение.
Различают первичные и вторичные иммунодефициты (ИД) и со­
ответственно иммунодефицитные болезни.
Первичные ИД - это генетические аномалии, обычно клинически 
манифестируются (хотя и не всегда!) у детей. Вторичные ИД возникают 
у клинически здоровых людей под влиянием различных причин, правда, 
у многих из них можно выявить генетическую предрасположенность к 
развитию ИДБ.
Среди первичных иммунодефицитов мы выделяем структурные и 
функциональные.
К структурным ИД относятся:
- органные - при отсутствии или недостаточности органа иммуни­
тета (аплазия тимуса, аспления, вторичные постспленэктомический и 
постгонзиллоэктомические синдромы)
- клеточные - при отсутствии или неполноценности клеток систе­
мы иммунитета, вследствие недодифференцировки какой-то популяции
- макромолекулярные - при отсутствии или неполноценности мак­
ромолекул (рецепторов, цитокинов), из-за дефектов генов или подав 
ления экспрессии
- субмолекулярные - при изменении строения отдельных пептид­
ных цепей рецепторов и цитокинов из-за генных мутаций
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- точечные генные, приводящие к изменению последовательности 
или замене отдельных аминокислот в пептидах (замена триптофана 
на аргинин в у-цепи HJI2Ry и рецепторах других цитокинов)
Функциональными ИД являются:
- «функционально-генетические», возникшие в связи с изменени­
ем активности генов цитокинов или их и других клеточных рецепторов 
(первичные ИД - наличие аллельных вариантов промотеров генов, 
мутации интронных областей, вторичные - изменение активности 
генов под влиянием вирусов и других агентов)
- функционально-клеточные, появляющиеся из-за нарушений 
функциональных взаимодействий клеток СИ
- функционально-органные и межсистемные, развивающиеся из-за 
нарушений регуляции и взаимодействий между различными органами 
СИ, а также нервной и эндокринной системами.
Эти уровни дефектов СИ во многом определяют методы и тактику 
диагностики и лечения ИДБ. При структурных генных дефектах, точная 
локализация дефекта определяется не только отсутствием конечного 
продукта (например, IgG2), но структурным генетическим анализом 
кпеток-продуцентов.
При органопатологии СИ (аплазии) достаточно клинического об­
следования. Функциональные дефекты на уровне активности генов мо­
гут выявляться по конечным их продуктам (например, цитокинам), а ор­
ганные - по изменению количества органоспецифических продуктов 
(например, ферментов, медиаторов).
Лечение структурных генетических дефектов требует генной те­
рапии, трансплантации гистосовместимых клеток СИ или заместитель­
ной терапии недостающим продуктом (например, IgG), тогда как функ­
циональные дефекты могут быть корригированы иммунотропными пре­
паратами и другими воздействиями.
Наряду с инфекционным синдромом, как основным клиническим 
признаком, многие генетические ИДБ ассоциированы с неинфекцион­
ными проявлениями: аллергическими (дерматиты, экзема и др.); ауто­
иммунными синдромами, дефектами костей скелета, тромбоцитопени- 
ей, атаксией и рядом других поражений различных органов и систем. 
Аллергические реакции наблюдаются при селективном дефиците IgA, 
синдроме Вискотта-Олдрича. Проявления аутоиммунных синдромов 
разнообразны: тромбоцитопении, нейтропении, СКВ, анемии и др. При 
ИД чаще, чем в общей популяции, встречаются опухоли. Эта связь обу­
словлена участием продуктов дефектных генов во многих метаболи­
ческих процессах, а не только в иммунных реакциях.
Иммунодефицит не всегда проявляется клинически как болезнь 
из-за высоких компенсаторных возможностей СИ. Так, например, 
функции большинства интерлейкинов многократно взаимно перекры­
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ваются, поэтому недостаточность одного из них клинически может не 
манифестироваться.
Дефекты других генов служат причиной развития тяжелых поли­
морфных и даже фатальных клинических синдромов. На это указывают 
модели генетических дефектов на мышах, у которых инактивированы 
отдельные гены («нокаут»-мыши). При дефекте гена CD28 (костимули- 
рующая молекула Т-лимфоцитов, взаимодействующая с CD80 для со­
зревания в Тх 1, или с CD86 в Тх 2), количество Т-лимфоцитов нор­
мальное, но ослаблен их ответ на антигены, выработка Тх2 цитокинов и 
защита от вирусов (Ярилин А.А., 1999). Дефект гена молекулы CD152 
(CTLA4) приводит к лимфоаденопатии, спленомегалии лимфоидной 
инфильтрации органов и смерти. Похожие синдромы наблюдаются в 
клинике.
Первичные ИД, обычно врожденные и генетически обусловлен­
ные, проявляются уже в раннем детском возрасте (Ballow, 2003). Часто­
та первичных ИД составляет примерно 4,5 на 10000 новорожденных, 
или 24,9 на 1 млн детей. Однако их значительно больше, чем ди­
агностируют. Во-первых, не все изучены (известно более 100 ИД) и 
только за последние годы описано несколько десятков новых иммуно­
дефицитов. Во-вторых, даже известные ИД не диагностируются из-за 
слабости иммунологической службы, недостаточной осведомленности 
врачей, в первую очередь педиатров, достаточно сложных методов ди­
агностики. В Европе с ИД в среднем зарегистрирован 1 больной на 
96000 населения, тогда как в Швеции 1:10000, в Швейцарии 1:12000. 
Исходя из данной частоты, в Москве должно быть не менее 1000 боль­
ных, в России не менее 15000, а в Беларуси - не менее 1000. Диагности­
ка известных первичных ИД основывается на особенностях клиниче­
ских проявлений, так как большинство имеет характерные симптомы и 
определенные ассоциированные признаки. Лабораторная диагностика 
этого иммунодефицитного варианта проводится путем оценки иммун­
ного статуса и зависит от предполагаемой локализации дефекта.
Многие первичные ИД обусловлены мутациями в Х-хромосоме: 
агаммаглобулинемия, гипер-lgM синдром, тяжелый комбинированный 
ИД (ТКИД), синдром Вискотт-Олдрича, хроническая гранулематозная 
болезнь, лимфопролиферативный синдром, дефицит пропердина и др.
Все первичные ИД делят на следующие группы: 1) недостаточ­
ность лимфоидной системы: а) В-клеточного звена иммунитета и анти­
тел; б) Т-клеточного звена иммунитета; в) комбинированная недоста­
точность обоих звеньев; 2) дефициты фагоцитов; 3) дефицит факторов 
комплемента; 4) комбинированные иммунодефицита, включающие не­
достаточность нескольких звеньев СИ и стволовых клеток.
Основной причиной первичных ИД служат мутации соответст­
вующих генов. Патогенез ИД становится ясным после выделения гена
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или группы генов, ответственных за его развитие. Многие первичные 
ИД являются полигенными синдромами, обусловленными дефектами 
генов, находящимися в разных хромосомах. Регистры ИД, составляемые 
в разных странах, позволяют оценивать их частоту и распространен­
ность. Отсутствие в странах СНГ достаточно развитой иммунологиче­
ской службы, а также многообразие форм, вариантов ИД, неясность 
связи с дефектным геном, часто оставляют их за «бортом» иммунологи­
ческого диагноза, обычно они учитываются как клинические формы 
хронической инфекции.
Иммунодефицитные болезни лимфоидной системы
Иммунодефициты лимфоидной системы группируют по основ­
ным синдромам и проявлениям.
С учетом международной классификации болезней (10-е издание, 
1992), по которой даны шифры, мы приводим дополненный вариант 
описания первичных иммунодефицитов по Новикову Д.К., Новиковой 
В.И. (1996), цитированный в литературе (Караулов А.В., 1999).
D80 - Иммунодефицит с преобладанием дефектов антител.
D80.0 - Наследственная гипогаммаглобулинемия.
1. Аутосомно-рецессивный тип агаммаглобулинемии (швейцар­
ский тип).
Общие признаки: полное или частичное поражение В- и Т- 
системы. Имеется дефект созревания костномозговой и лимфоидной 
стволовых клеток.
Оценка иммунного статуса (ОИС): лимфопения, резкое снижение 
иммуноглобулинов всех классов в крови (менее 2 г/л): lgG<2 г/л; IgA, 
IgM<0,02 г/л, уменьшение в крови CD19+, CD20+, C 0 2 l \  CD22+, CD72+ 
и иммуноглобулиннесущих В-димфоцитов (<1%).
Клиника: проявляется у детей на 2-3 месяце жизни, злокачествен­
ное течение; вакцинация БЦЖ приводит к вакцинии, диссеминации и 
генерализации процесса, что обусловливает летальный исход в первые 
месяцы жизни; остановка роста и развития ребенка; тяжелые рецидиви­
рующие инфекции, преимущественно с поражением бронхолегочной 
системы, пищеварительного тракта, сепсис; дерматит в виде эритродер- 
мии Лейнера, эксфолиативная эритродермия Риттера
Патологоанитомические признаки: множественные некрозы кожи 
с воспалительной инфильтрацией; дисплазия вилочковой железы: рети- 
кулоэндотелий недоразвит, тимические тельца отсутствуют или еди­
ничные, корковый и мозговой слой не определяются; выраженная дис­
плазия лимфоидной ткани: фолликулы не развиты, зоны в лимфоузлах 
не различимы, дефицит зрелых лимфоцитов, но большое количество не­
зрелых, сходных с лимфобластами, отсутствуют плазматические клетки; 
селезенка уменьшена в 5-10 раз.
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П. Сцепленная с Х-хромосомой агаммаглобулинемия с дефицитом 
гормона роста болезнь Брутона
Исторический случай агаммаглобулинемии у четырехлетнего 
мальчика, которого наблюдал Braton, по его же мнению (цит. К.-Д. 
Тимпнер, 1979), возможно, был не врожденным, а приобретенным забо­
леванием, так как мальчик за 6 месяцев до этого перенес корь, после че­
го у него в 4 года стали возникать частые пневмонии и менингиты; из 
крови высевали пневмококки, а в сыворотке не было антипневмококко- 
вых антител. После электрофореза сыворотки крови на аппарате Тизе- 
лиуса было обнаружено отсутствие у-глобулинов. Больной получал по 
20 мл концентрированного у-глобулина 1 раз в месяц и в возрасте 25 лег 
он продолжал принимать но 60 мл у-глобулина без осложнений, рабо­
тал, чувствовал себя хорошо.
Механизм: болеют мальчики, так как из-за мутации гена Btk в ко­
ротком плече Х-хромосомы в локусе DXS17, в позиции Xq21.3-Xq22 
нет тирозинкиназы, необходимой для созревания В-клеток, не функцио­
нируют структурные гены синтеза иммуноглобулинов. Продукт Btk - 
член src-семейства тирозинкиназ, которое включает Lck, Fyn, Lyn, уча­
ствующих в сигнальной трансдукцин гемопоэтических клеток. В В- 
клетках — высокая активность гена Btk, но он неактивен в Т-клетках. 
Известны более 250 различных мутаций в гене Btk. Х-снепленная гипо- 
гаммаглобулинемия с изолированной недостаточностью соматотропина 
отличается от агаммаглобулинемии Брутона, т.к. не имеет аномалии ге­
на тирозинкиназы. Характерен рецессивный тип наследования, сцеп­
ленный с Х-хромосомой.
ОИС: у детей до 4-9 мес количество Ig нормальное за счет полу­
ченных трансплацентарно от матери; в крови отсутствуют или резко 
(менее 200 мг/дп) снижено количество IgG и IgA, содержание IgM. IgE 
может бьпъ в норме; нет плазматических клеток в лимфоидной ткани и 
слизистых оболочках, иногда отсутствуют В-кдетки, несущие Ig и мар­
керы СЕ) 19-22; нередки нейтропении, частота встречаемости 
1:1000000. Возможна пренатальная диагностика у плодов мужского по­
ла.
Клиника: проявляется на 1-3 году жизни: снижена резистентность 
организма к пиогенным бактериям (стафилококки, стрептококки, па­
лочка инфпюенцы), иногда - грибам. Часты бронхолегочные инфекции 
(60% случаев), отиты, пиодермии, гастроэнтериты, артриты. Возможны 
остеомиелиты и сепсис. Резистентность ко многим вирусам нормальная, 
но повышена чувствительность к энтеровирусам ECHO, что приводит к 
менингоэнцефалитам и синдрому дерматомиозита; нет реакций лимфо­
узлов (гипоплазия) и селезенки в периоды обострении процесса, не бы­
вает аденоидов, гипоплазия миндалин; нередки сочетания с атонической 
экземой, аллергическим ринитом, бронхиальной астмой.
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Патологоанатомаческие признаки: в периферических органах сис­
темы иммунитета отсутствуют зародышевые центры и плазматические 
клетки, а в миндалинах и групповых лимфоидных фолликулах - харак­
терные структуры; в вилочковой железе отмечается ранний жировой 
метаморфоз с накоплением жира в клетках корковой зоны долек.
D80.7 - Транзиторная гипогаммаглобулинемия детского воз­
раста.
Перенос IgG от матери к плоду происходит главным образом в 
конце беременности, поэтому дефицит Ig отмечают чаще всего у недо­
ношенных детей. В норме уровень IgG у новорожденных (за счет IgGl и 
IgG3) близок материнскому, имеются следы IgA и IgM. Катаболизм ма­
теринских IgG происходит быстрее, чем продукция собственных, по­
этому у детей 4-6 мес уровень IgG обычно понижен (4-6 г/л). Однако 
уже к году он обычно близок уровню взрослых (8-10 г/л). Все же уро­
вень IgG2 обычно остается пониженным до периода полового созрева­
ния. Однако при данном синдроме у детей 1-5 лет снижено содержание 
IgG (менее 5 г/л); IgA<0,02 г/л; IgM<0,04 r/л; другие показатели - 
нормальные; часты респираторные, кожные и кишечные инфекции. 
Позже уровень Ig обычно восстанавливается. Главный диагностический 
критерий - уровень IgG. Основа лечения - купирование инфекций.
D81 - Комбинированные иммунодефициты.
D81.0 - Тяжелый комбинированный иммунодефицит с рети­
кулярной дисгенезией (ТКИД, SCID).
ТКИД, ретикулярный дисгенез объединяет группу генетических 
дефектов, приводящих к лейкопении, нейтропении, лимфоцитопении, 
дефициту иммуноглобулинов.
Механизм: причины - дефекты различных ключевых генов из-за 
чего нарушена дифференцировка и пролиферация гемопоэтической 
стволовой клетки в лимфоидную и миелоидную стволовые клетки: воз­
можны дефекты СБЗ-комплекса (дзета цепи), рецепторов к интер­
лейкинам, дефекты передачи внутриклеточных сигналов, HLA-молекул 
I и II классов.
ОИС: у новорожденных - агранулоцитоз, отсутствуют или снижен 
уровень лимфоцитов; появление материнских Т-лимфоцитов, проник­
ших через плаценту, приводит к подавлению миелопоэза плода.
Клиника: дети погибают в первые месяцы жизни от септического 
процесса; ухудшение состояния больного и смерть наступает в течение 
одного дня; иногда после рождения наблюдается кореподобная сыпь с 
гиперпигментацией как проявление реакции материнских лимфоцитов, 
проникших через плаценту; характерны постоянная молочница, канди- 
дозы кожи и слизистых оболочек, диарея, интерстициальные пневмо­
нии, тяжелые вирусные инфекции (герпес, аденовирусы, цитомегалови- 
рус).
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Патологоанатомические признаки: гипоплазия лимфоидной ткани; 
в вилочковой железе и лимфатических узлах преобладают ретикуляр­
ные клетки; в селезенке отсутствуют фолликулы, имеются ретикуляр­
ные клетки и макрофаги с эозинофильными гранулами; в костном мозге 
отсутствуют клетки-предшественники лейкоцитов.
При Х-сцепленном ТКИД мальчику в 7 мес с частыми тяжелыми 
инфекциями было произведено эффективное восстановление иммуните­
та путем трансплантации костного мозга (1,39х108/кг клеток), лишенно­
го Т-клеток, от беременной матери. Совместимость HLA антигенов бы­
ла 5 из 6, а в смешанной культуре лимфоциты матери не отвечали на 
мононуклеары ребенка (Lowe et al., 2000).
D81.1 - Тяжелый иммунодефицит с пониженным количеством 
Т- и В-клеток (SCID).
D81.2 - Тяжелый иммунодефицит с пониженным или нор­
мальным количеством В-клеток (SCID).
Механизм и клиника: мутация генов, локализованных в ql3.1-13.3 
локусе Х-хромосомы ответственных за общую у-цепь цитокиновых ре­
цепторов для ИЛ-2, -4, -7 с заменой в у цепи в 224 позиции триптофана 
на аргинин. Возможны также мутации гена протеин-киназы JaK 3. В 
первые 6 месяцев жизни у ребенка начинаются упорная инфекция лег­
ких, кандидомикоз глотки, пищевода, диарея.
ОИС: количественный и/или функциональный дефицит Т-клеток, 
содержание В-клеток может соответствовать норме или превышать ее, 
но эти клетки слабо секретируют иммуноглобулины, уровни иммуног­
лобулинов А, М, G снижены.
Для диагностики дефекта общей у цепи ( ус) рецептора цитоки­
нов, помимо определения CD-маркеров Т- В применяют анализ ус мето­
дом проточной цитометрии, что ускоряет выявление дефекта.
Лечение: после пересадки клеток костного мозга, лишенного Т- 
клеток может развиться РТТТХ с диареей и эозинофилией, тогда вводят 
метилпреднизолон. Обычно состояние улучшается с восстановлением 
реакций лимфоцитов. Поэтому пересадка совместимого костного мозга 
все же наиболее эффективный метод лечения.
Патологоанатомические признаки: аплазия или гипоплазия вилоч­
ковой железы; фиброзное уплотнение капсулы; почти полное отсутст­
вие лимфоцитов и телец Гассаля; имеются незрелые ретикулярные 
клетки; лимфатические узлы и миндалины маленькие или отсутствуют; 
лимфоидные центры и зародышевые фолликулы не выявляются; име­
ются плотные ретикулярные тяжи, наблюдается замещение фиброзной 
соединительной тканью; отсутствуют плазматические клетки, лимфоци­
ты и лимфобласты.
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D81.3 - Недостаточность аденозин-дезаминазы (АДА).
Механизм: генетический дефект в локусе 20.ql2-ql3.ll наследу­
ется по аутосомно-рецессивному типу; имеется «молчащий» аллель ло­
куса аденозин-дезаминазы; дефицит ее в эритроцитах и лимфоцитах ве­
дет к накоплению аденнозид- а-дезоксиаденозина, вызывающих апоптоз 
Т-лимфоцитов (Buckley, 2003).
ОИС: уже в первые недели жизни и особенно в 2-3 мес отмечается 
лимфоцитопения, недостаточность Т-лимфоцитов, а, нередко, и В- 
клеток.
Клиника: дефицит выявляется сразу после рождения ребенка, со­
четается с аномалиями развития скелета (деформация, окостенение) - 
хондроостеодисплазии, выявляются признаки инволюции вилочковой 
железы, наблюдается диарея, респираторные инфекции.
Синдром гипо-АДА (5% нормы) наблюдается и у взрослых в виде 
рецидивов инфекций и сопровождается ТС04+-лимфопенией.
Главный признак - отсутствие или низкий уровень АДА в эритро­
цитах и лимфоцитах.
Лечение: трансплантация HLA-совместимого костного мозга; вве­
дение 3 раза в неделю АДА крупного рогатого скота в комплексе с по­
лиэтиленгликолем (для стабилизации - препарат адаген-пегадемаза), 
введение эритроцитарной массы; генная терапия - перенос нормального 
гена АДА, выделенного из лимфоцитов донора, в культивируемые in 
vitro Т-лимфоциты больного с последующей их реинфузией ему (до 
2x1010 клеток). Для этого получают Т-лимфоциты крови и стимулируют 
их ИЛ-2 и антителами к CD3, а ген АДА переносят в них с помощью 
вектора SVAX, содержащего промотор SV40 и кДНК человеческой аде­
нозин дезаминазы. Положительный эффект наблюдается уже при появ­
лении у больного до 10% клеток с нормальным геном (Hoogerbrugge et 
ai., 1995).
D81.4 - Синдром Незелофа (французский тип иммунодефици­
та, алимфоцитоз).
Механизм: недоразвит эпителий тимуса, Т-клеточные реакции уг­
нетены. Наследуется по аутосомно-рецессивному типу.
ОИС: лимфоцитопения, снижен уровень Т-лимфоцитов (CD3, 
CD4, CD8) и их функции при нормальном или сниженном содержании 
иммуноглобулинов, резко угнетены кожные реакции.
Клиника: в раннем детском возрасте имеется задержка роста и 
развития ребенка; повышена восприимчивость к вирусным, бактериаль­
ным и протозойным инфекциям, сепсис с гнойными очагами в коже, 
легких и других органах; гемолитическая анемия с положительной ре­
акцией Кумбса.
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Патологоанатомические признаки: герминативные центры в лим­
фоузлах отсутствуют; гипоплазия или атрофия вилочковой железы (от­
сутствие тимоцитов, телец Гассаля) и лимфоузлов.
D81.5 — Недостаточность пуриннуклеозидфосфорилазы.
Механизм: мутация гена в локусе 14.ql3.1 ведет к недостаточно­
сти пуриннуклеозидфосфорилазы, блокируется рибонуклеотидредуктаза 
и синтез ДНК; наследуется по аутосомно-рецессивному типу.
ОИС: тяжелый Т-клеточный дефицит с лимфопенией и нарушени­
ем пролиферации лимфоцитов при стимуляции митогенами или алло­
генными лимфоцитами. Количество В-клеток, образование антител и 
концентрация Ig нормальные.
Клиника: дефицит развивается в возрасте от 6 мес. до 6 лет (в за­
висимости от степени нарушения обмена веществ); наблюдается спа­
стическая тетраплегия и атаксия. В сыворотке и моче снижен уровень 
мочевой кислоты.
D81.6 — Дефицит HLA-антигснов главного комплекса гисто­
совместимости I класса
D81.7 — Дефицит HLA-антигенов главного комплекса гисто­
совместимости II класса. Синдром «голых» лимфоцитов.
Механизм: на мембране лимфоцитов и макрофагов отсутствуют 
HLA-антигены I (HLA-A, -В, -С) и/или II (HLA-DR, -DP, DQ) классов. 
Отсутствие HLA II класса обусловлено дефектом гена в локусе 2ql2, 
ответственного за транскрипционный фактор СПТА (класс II трансак­
тиватор); второй причиной дефекта может быть недостаточность акти­
вирующего фактора RFX (ДНК-связывающихся белков RFXANK, 
RFX5, RFXAP). Дефицит HLA Т класса связан с мутациями гена tap2, 
участвующего в транспорте пептидов Снижен уровень Тх.
ОИС: количество С04+Т-лимфоцитов хелперов снижено, a CD8+ - 
повышено, пролиферация на митогены сохраняется, но реакция на анти­
гены и кожные пробы замедленного типа на кандидозный антиген от­
сутствует; нет плазматических клеток, уровни Ig понижены; после им­
мунизации вакцинами уменьшены титры антител.
Клиника: диарея с кандидозом и криптоспородиозом, бронхоле­
гочные заболевания; остановка роста и развития; повышен риск тяже­
лых инфекционных заболеваний.
Главный признак — отсутствие на лимфоцитах HLA-антигенов, 
снижение уровня Т-хелперов. Противопоказана иммунизация живыми 
вакцинами (БЦЖ и др.).
D81.8 - Другие комбинированные иммунодефициты.
Биотин-зависимая недостаточность кокарбоксилазы.
Механизм: дефект развития III и IV глоточных карманов в эм­
бриогенезе ведет к аплазии тимуса и паращитовидных желез,
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ОИС: Т-клетки отсутствуют не всегда, количество В-клеток нор­
мальное.
Клиника: алопеция, судорожный синдром; в моче повышено ко­
личество органических кислот и молочно-кислый ацидоз п крови; хо­
роший эффект после лечения биотином; аномалии развития сердца и 
больших сосудов грудной клетки (тетрада Фалло, правостороннее рас­
положение аорты).
Синдром Оменна с гиперэозинофилией характеризуется повы­
шенной чувствительностью к инфекции; инфильтрацией Т-клетками 
кожи, печени, селезенки, кишечника; нередко бывают пневмоцистные 
пневмонии. Сопровождается эритродермией, лимфоаденопатией, гепа- 
тоспленомегапией, диареей. Имеется лейкоцитоз с эозинофилией, по­
вышен уровень IgE, но снижены - IgG, IgA, IgM, В-клетки (или отсутст­
вуют); количество Т-клеток (Тх 2) увеличено. Найдены мутации генов 
RAG-1 и RAG-2, выявляется недостаточность 5-нуклеотидазы.
D82 — Иммунодефициты, связанные с другими значительны­
ми дефектами.
D82.0 - Синдром Вискотта-Олдрича, сцепленный с X- 
хромосомой (с тромбоцитопенией и экземой).
Механизм: мутация генов в регионе Хр11.23-р 11.22, поэтому де­
фектен транскрипционный белок WASP (Wiskott Aldrich Syndrome 
Protein), связанный с контролем активных филамент и полимеризацией 
актина. Нарушена экспрессия гликолизированных кислых гликопротеи- 
нов-сиапопорфинов (CD43, CD6, CD23, CD37, CD76), участвующих в 
активации Т-клеток; иногда имеется недостаточность гликозилтрансфе- 
разы. По другим данным мутации вызывают изменения белка WIP, 
взаимодействующего с WASP. Аутосомно-рецессивный тип наследова­
ния, частота 4:1 млн.
ОИС: лимфоцитопения, Т-лимфопения к 6-8 годам, снижен уро­
вень Т-хелперов, тромбоцитопения (нарушена адгезия), отсутствуют ре­
акции ПЧЗТ, определяемые кожными тестами, снижен ответ лимфоци­
тов на ФГА и антигены. Имеются нарушения гуморального иммунитета 
— значительное уменьшение или отсутствие сывороточного IgM, высо­
кое содержание IgA и IgE, нормальный или высокий уровень IgG, сни­
жена продукция антител к пневмококковым полисахаридам; макрофаги 
не расщепляют полисахаридные антигены.
Клиника: тяжесть варьирует; тромбоцитопения при рождении; 
кровотечения; экзема; у детей в первые месяцы жизни возникают по­
вторные гнойные инфекции, вызываемые пневмококками и другими по­
лисахаридсодержащими бактериями; спленомегалия; злокачественные 
опухоли (5-12%); выраженная гипоплазия вилочковой железы и лимфо­
идной ткани.
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Возможен вариант у взрослых: кровоизлияния в кожу, кровотече­
ния, тромбоцитопения, экземы, отиты, другие инфекции, дифференци­
руют с тромбоцитопенической пурпурой.
Основные диагностические критерии - клинические, тромбоцито­
пения, экзема (Кондратенко И.В., 2001).
Для лечения применяют пересадку гистосовместимого костного 
мозга на фоне подавления иммунной системы и гемопоэза больного. 
При невозможности пересадки проводят посиндромную терапию ин­
фекционных, аллергических и гематологических осложнений; спленэк- 
томия для уменьшения геморрагического синдрома, внутривенно Ig; 
коррекция анемии; замещение эритроцитарной массой при НЬ<50 г/л. 
Местно - стероидные мази. Противопоказаны прививки живыми вакци­
нами.
D82.1 - Синдром Ди Джорджи.
Механизм: нарушено эмбриональное развитие на 6-10-й неделях 
гестации структур 3-4-го глоточных карманов, не развивается эпителий 
тимуса и паращитовидных желез; одновременное недоразвитие первого 
и второго глоточных карманов приводит к порокам структур лица, а пя­
того - сердца и аорты (дефекты перегородок, тетрада Фалло). В локусе 
22qll.2 обнаружены микроделеции ДНК.
ОИС: недостаточность функции Т-клеток; снижено количество Т- 
лимфоцитов и их функциональная активность, увеличено количество В- 
клеток; повышен уровень IgE.
Клиника: аплазия или гипоплазия тимуса; пороки развития: вол­
чья пасть, аномалия правой дуги аорты, крупных сосудов, грудины; ка­
таракта; дисплазия ушных раковин; неонатальная тетания из-за недо­
развития паращитовидных желез и гипокальциемии; частые инфекци­
онные осложнения; у больных детей не отторгаются кожные трансплан­
таты, отсутствуют реакции ПЧЗТ; уменьшено количество лимфоцитов в 
тимусзависимых зонах лимфоузлов. При умеренной гипоплазии тимуса 
дети выживают.
Диагностика основывается на клинических данных: отсутствии 
или уменьшении тени тимуса при рентгенографии; снижении уровня 
кальция в крови и паратиреотропина; тяжесть синдрома определяется 
степенью порока сердца, аорты, паращитовидных желез. Дефект Т- 
клеток может быть коррегирован пересадкой фетального тимуса, тими­
ческого эпителия.
D82.2 - Иммунодефицит с укорочением конечностей (синдром 
Блюма). Непостоянные нарушения клеточного и гуморального звена 
иммунитета; преобладает дефицит CD8+ Т-клеток или иммуноглобули­
нов, хромосомные аберрации; карликовый рост; дисплазия хрящей и 
волос (тонкие, редкие непигментированные волосы бровей и ресниц); 
короткие конечности; сниженный иммунный ответ на вирус ветряной и
124
коровьей оспы, но нормальный на другие вирусные антигены. Основной 
синдром включает: карликовость, задержка физического развития, ги- 
погенитализм, телеангиоэктазия, повышенная светочувствительность 
кожи.
D82.3 - Иммунодефицит, сцепленный с Х-хромосомой и отве­
том на вирус Эпштейн-Барр.
У больных повышена чувствительность к инфицированию виру­
сом Эпштейн-Барра (отсутствует ответ на нуклеарный, но не капсидный 
антигены). Предрасположенность имеет наследственный характер (как 
первичный ИД), однако синдром якобы появляется вторично после ин­
фицирования вирусом, что приводит к развитию инфекционного моно- 
нуклеоза с аплазией костного мозга, некрозами печени; у 25% больных 
возникают лимфомы, часты рецидивирующие инфекции. Противови­
русные препараты неэффективны.
Согласно новым данным, связь синдрома с вирусом Эпштейна- 
Барр отвергается (Morra М. и др., 2001). Синдром обозначают как «X- 
сцепленную лимфопролиферативную болезнь». Описаны мутации гена 
SH2D1A, который локализуется в сегменте q25 Х-хромосомы и кодиру­
ет белок SAP (SLAM - семейство сигнальных молекул лимфоцитов. К 
семейству SLAM относятся гены молекул CD48, CD84, 2В4, BCM1-L). 
Мутации этого гена в Т-клетках приводят к нарушению их взаимодей­
ствия с В-лимфоцитами, усилению их пролиферации.
D82.4 - Синдром гипергаммаглобулинемии Е (IgE).
Механизм: у больных, по-видимому, имеется сывороточный ин­
гибитор, направленный против субпопуляций лимфоцитов (Т- 
супрессоров) и нейтрофилов, в крови уровень IgE резко увеличен.
ОИС: отмечается дефицит Т-лимфоцитов (CD45RO - маркер па­
мяти), хемотаксиса и фагоцитарной активности нейтрофилов, снижение 
уровня Тс и Тх-клеток, ЕК, но увеличено количество Ве-лимфоцитов. 
Уровень IgE в сыворотке крови больше 1000 КЕ/л и достигает 40000 
КЕ/л, уровни других иммуноглобулинов изменены слабо, иногда сни­
жена или повышена концентрация IgD. В крови увеличена концентра­
ция гистамина (75-100 мкг/л), который может изменять реактивность в 
связи с наличием к нему рецепторов на им му некомпетентных клетках.
Клиника: характерны «холодные» абсцессы кожи и подкожной 
клетчатки; деструктивные пневмонии, атонический дерматит, дисплазия 
структур лица; переломы трубчатых костей.
Диагноз основывается на клинике, оценке уровня IgE и дополни­
тельном обследовании.
Лечение включает пожизненную антибактериальную и симптома­
тическую терапию. Использовался циклоспорин А (5 мг/кг/сутки в те­
чение 18 мес). Отмечено снижение IgE на фоне приема препарата.
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Клинический пример. Гипер-^Е-синдром, Больная К. 6 лет. Де­
вочка от II беременности, II родов без патологии. Масса тела при рож­
дении 3700, длина 54 см. До 1 г. вскармливалась грудью, развивалась 
нормально. Привита только БЦЖ и против полиомиелита. В 3 мес. ди­
агностирован экссудативный диатез. В последующие годы часто беспо­
коил зуд на фоне умеренных проявлений дерматита. Замечено, что уси­
ление зуда предшествует обострению гнойной инфекции. В 3 г. перене­
сла коклюш, в 4 г. - скарлатину.
В возрасте 3 мес, на фоне нормальной температуры, впервые поя­
вились гнойничковые высыпания на волосистой части головы и 3 паро- 
нихия. В 4 мес. -несколько псевдофурункулов и правосторонний под­
мышечный гнойный лимфаденит. Несмотря на лечение антибиотиками 
и иммуноглобулином, псевдофурункулез принял рецидивирующее те­
чение. Развился остеомиелит правой большеберцовой кости. Получала 
антибиотики и плазму. До 1 года больше не болела. В I год перенесла 
грипп, без осложнений, в 2 года пневмонию. Бронхолегочные заболева­
ния повторялись, в 3 года 9 мес (бронхит), 3 г 2 мес и в 5 лет (левосто­
ронняя пневмония). При последнем заболевании на рентгенограмме вы­
явлена полость. Продолжали повторяться эпизоды кожной гнойной ин­
фекции: в 3 г и 4 г 8 мес. - фурункулез, в 5 л 3 мес. - абсцессы в подмы­
шечной области и в области правой лодыжки, в 5 л 7 мес. - абсцесс ле­
вой ягодицы, правосторонний подмышечный и шейный лимфаденит; 
затем еще 2 абсцесса При обследовании выявлено снижение фагоцитар­
ной активности.
Состояние при поступлении удовлетворительное. На коже опре­
деляются множественные рубцы — следы перенесенной гнойной ин­
фекции. Другой патологии не обнаружено. Уровень IgE - 2000 кЕ/л. 
Клинический диагноз: Гипер-IgE синдром. Атонический дерматит. Ре­
цидивирующие гнойные инфекции кожи и подкожной клетчатки. Абс­
цесс наружного уха справа. Кандидозный стоматит.
D82.8 - Иммунодефицит, связанный с другими уточненными 
значительными дефектами.
G11.3, Иммунодефицит с атаксией-телеангиоэктазией (син­
дром Луи-Бар).
Механизм: мутация гена. АТМ в регионе q22-23 11-й хромосомы 
(частота 1:40000). Ген aim кодирует фосфатидилинозитолкиназу, участ­
вующую в клеточном делении и передаче сигналов активации. Его де­
фектность приводит к нарушению созревания и функций Т- и В-клеток, 
неврологическим и сосудистым расстройствам (Rosen, 1993).
ОИС: снижен уровень CD3+, CD4+ Т-лимфоцитов, нормальный 
или увеличен уровень CD8+, дисиммуноглобулинемия, нередко дефицит 
IgA, снижены количество IgG, IgG2, IgG4, ответ на ФГА и на бактери­
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альные антигены, иногда гипоплазия тимуса и атрофия лимфоузлов, 
дисбаланс Тх/Тс, увеличение уровня а-фетопротеина.
Клиника: полиморфна, изменения в системе иммунитета в на­
чальной фазе заболевания не наблюдаются, или незначительные; могут 
преобладать неврологические и сосудистые расстройства, телеангиоэк­
тазии склер и кожи, мозжечковая атаксия, дисгенез яичников; в даль­
нейшем поражение системы иммунитета усиливается; характерно раз­
витие затяжных, вялотекущих и хронических пневмоний; смерть от ин­
фекционных и сосудисто-неврологических расстройств.
Мы наблюдали 6 детей с данным синдромом в двух семьях. У не­
которых заболевание проявилось в раннем возрасте, а у братьев и сестер 
могло наблюдаться лишь в более позднем периоде (4-6 лет). Характер­
ным было развитие затяжных, вялотекущих и хронических пневмоний. 
Дети погибали от осложнений инфекций и сосудисто-неврологических 
расстройств. Двое умерло от опухолевого поражения печени.
Лечение: антибактериальная терапия, введение иммуноглобули­
нов частично купирует синдром.
Клинический пример. Больная Е. 7 лет. Девочка от здоровых ро­
дителей, от II беременности, протекавшей с токсикозом в 1 половине, 
вторых срочных стремительных родов. Старшая сестра пробанда умер­
ла в возрасте 4 лет от острого лейкоза. Младшая сестра - здорова.
Девочка родилась с массой тела 3600 г, длиной 51 см. Находилась 
на естественном вскармливании до 2 месяцев, затем - на искусственном. 
К 1 году весила 8 кг, отставала в моторном развитии. Начала ходить с 1 
г 3 мес. Тогда же была отмечена шаткость походки. Прививалась по 
возрасту без осложнений. Перенесла ветряную оспу в легкой форме. До 
3 лет воспитывалась дома, не болела.
Впервые заболела в возрасте 3 лет пневмонией. После выздоров­
ления постоянно сохранялся влажный кашель, слизистые выделения из 
носовых ходов. В 6 лет перенесла фурункулез волосистой части головы, 
в 6 лет 4 мес - острый бронхит, в 6 лет 6 мес - пневмонию. На фоне 
бронхита, в возрасте 6 лет 4 мес было замечено ухудшение походки, 
усиление гиперкинезов. В областной больнице установлен диагноз син­
дрома Луи-Бар. Тогда же впервые обратили внимание на телеангиэкта­
зии.
Госпитализирована в состоянии средней тяжести, с выраженной 
мозжечковой атаксией и телеангиоэктазиями склер. Отмечалась гипо­
плазия миндалин, слизистые выделения из носовых ходов, ослабление 
дыхания в легких и единичные мелко- и средне-пузырчатые хрипы. При 
лабораторном исследовании были выявлены отсутствие иммуноглобу­
лина А в сыворотке, абсолютная лимфоцитопения (от 372 до 750 клеток 
в 1 мкл), положительная реакция на альфа-фетопротеин. В результате 
исследования был установлен диагноз: комбинированный ИД, соче­
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тающийся с атаксией-телеангиоэктазией (синдром Луи-Бар). Хрониче­
ский эндобронхит. Хронический катаральный ринит.
D.82.9. Иммунодефицит, связанный со значительным дефек­
том, неуточненный
Хронический кожно-слизистый кандидоз характеризуется реци­
дивирующей инфекцией, возбудителями которой являются кандиды. 
Наблюдается поражение кожи и слизистых оболочек. Больные предрас­
положены к бактериальному инфицированию. Дефект локализуется 
преимущественно в Т-клеточной системе, снижается уровень Т-клеток, 
секреция MIF (ФПМЛ), возможно других цитокинов, угнетается их от­
вет на антигены и митогены. Параллельно наблюдаются полиэндокри- 
нопатии (надпочечниковая недостаточность, сахарный диабет, гипопа- 
ратиреоз и др.) с аутоантителам и к декарбоксилазе глутаминовой кисло­
ты, цитохрому Р-450, тирозин гидроксил азе и др.
Клинический пример. Б-ная А. 7 лет. Девочка от здоровых роди­
телей, имеет здорового брата 15 лет. Родилась от V беременности, про­
текавшей с токсикозом и угрозой прерывания, преждевременных (на 37- 
й неделе) быстрых родов. С двух месяцев на искусственном вскармли­
вании. Привита БЦЖ> АДСМ и против полиомиелита. Физическое и 
психическое развитие на 1-м году жизни - без особенностей. С возраста 
1 г часто болела ОРВИ. В 1 г 2 мес. и в 1г 10 мес. появлялась распро­
страненная сыпь на коже тела, которая держалась недели. На 2-м году 
жизни перенесла бронхит (2 раза), афтозный стоматит, гингивит. С 3-х 
лет отмечено исчезновение слез при плаче, появление носовых кро­
вотечений, склонности к экхимозам. Появились признаки онихомикоза 
на ногах, а к 6 г были поражены все ногти. В последующие годы неод­
нократно переносила бронхиты, 1 раз - пневмонию. В 3 г. 7 мес. впер­
вые были отмечены судороги, которые многократно повторялись до 4-х 
лет. В 4 г выявлен гипопаратиреоз, назначены препараты кальция и ви­
тамина Д. В последующие годы, судороги повторялись реже. С 6 лет - 
неустойчивый периодически обесцвеченный стул, вздутие живота, вя­
лость, слабость, потеря аппетита, похудание. В тяжелом состоянии была 
госпитализирована в эндокринологическое отделение, где установлен 
предварительный диагноз: кандидо-эндокринный синдром.
В результате комплексного клинико-лабораторного обследования 
был установлен диагноз: Хронический кандидоз кожи и слизистых. Ау­
тоиммунная полиэндокринопатия: декомпенсированный гипопаратире­
оз (гипокапьциемия, тетания), субкомпенсированная первичная хрони­
ческая надпочечниковая недостаточность, струма II с недостаточностью 
функции щитовидной железы. Синдром Шегрена: полиэкзокринная не­
достаточность (ксеростомия, ксерофтальмия, синдром сгущения желчи). 
Синдром кальций - зависимой гипокоагуляции крови (спонтанный ге­
мартроз левого голеностопного сустава, множественные, экхимозы, но­
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совые кровотечения). Хронический бактериальный эндобронхит II сте­
пени. Простой герпес. Левосторонняя острая нижнедолевая пневмония, 
тяжелое течение. Вторичный синдром нарушенного кишечного вса­
сывания (мальабсорбции).
Больная получала амфотерицин В, а затем низорап, антибиотики, 
в/в иммуноглобулин, симптоматические средства - частичное улучше­
ние.
D.83. Общая вариабельная иммунная недостаточность 
(ОВИН).
D.83.0. Общий вариабельный иммунодефицит с преобладани­
ем недостаточности В-клеток.
Общая вариабельная иммунная недостаточность - гетерогенный 
синдром с преимущественным поражением гуморального звена имму­
нитета (частота 1:50000-1:200000). Встречается у детей, но иногда про­
является в 20-30 лет. Предполагаются мутации гена V3-23 В- 
лимфоцитов. Для него характерно: низкий уровень lgG-антител или они 
отсутствуют; лимфоцитопения, снижен уровень В-клеток, иногда они 
отсутствуют, нарушена пролиферация Т-клеток.
Характерны различные комбинации недостаточности Т- и В- 
лимфоцитов, снижено количество Тх, ЕК и увеличено Тс; часто пони­
жены уровни IgG (<3 г/л), IgA, IgM, что сближает синдром с наследст­
венной гипогаммаглобулинемией.
Клиника: гнойно-воспалительные и вирусные инфекции бронхов, 
легких, лор-органов, глаз; артриты. Часто описывается у детей старшего 
возраста и взрослых как вторичный ИД в сочетании с аутоиммунными 
заболеваниями.
D.83.1. Общий вариабельный иммунодефицит с преобладани­
ем нарушений иммунорегуляторных Т-клеток.
CD8+ Т-лимфоцитопения: у больных детей резко снижен уровень 
или почти отсутствуют CD8+ Т-лимфоциты. Уровень CD3+ Т- и CD4+ Т- 
лимфоцитов нормальный, В-лимфоцитов - тоже, или - повышен, но 
снижена концентрация иммуноглобулинов. Причина —  дефект в гене 
ZAP-70 не-src семейства протеин тирозинкиназ, локализованного в 
2ql2.
Клинически: рецидивирующие, часто смертельные инфекции у
детей.
Дефицит активации Т-лимфоцитов: при нормальном уровне кле­
ток с фенотипом Т-лимфоцитов отсутствует их пролиферация или про­
дукция цитокинов после стимуляции митогенами и антигенами, или ак­
тиваторами Т-клеточного рецептора (TCR). Предполагается дефект сиг­
налов трансдукции от этого рецептора внутрь клетки. По клинике этот 
ИД напоминает другие дефекты Т-клеток.
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D.83.2. ОВИН с аутоантителами к Т- или В-клеткам; является 
скорее вторичным ИД.
D.84. Другие иммунодефициты
D.84.0. Дефект функционального антигена-1 лимфоцитов 
(LFA-1, CDlla/CD18). Недостаточность этой молекулы адгезии 
(CDlla/CD18) лимфоцитов, ведет к нарушению активности лимфоци­
тов, других лейкоцитов, их взаимодействию (см. LAD-1 синдром).
D.84.8. Другие уточненные и цитокиновые иммунодефициты.
Количество идентифицированных ИД постоянно увеличивается. 
Различают дефекты генов, ответственных за синтез цитокинов, рецеп­
торов, связывающих их, систем, передающих внутриклеточные сигналы 
от рецепторов.
Кроме того, иммунодефициты могут быть связаны с полиморфиз­
мом генов рецепторов врожденного иммунитета (TLR и др.) цитокинов 
у разных индивидов, обусловленным заменой единичных нуклеотидов, 
приводящей к снижению или увеличению продукции соответствующих 
рецепторов и цитокинов. Воздействия различных агентов в таких си­
туациях приводят к патологическому повышению или снижению их 
уровня. Низкий уровень продукции цитокинов, также как и высокий, 
при воздействии ЛПС (эндотоксина) может быть причиной развития 
сепсиса, особенно при наличии аллеля 2, ответственного за высокий 
уровень рецепторного антагониста ИЛ-1.
Нами [Новикова В.И., 1985] обследован ребенок с нарушением 
MIF (ФПМЛ)-образующей способности Т-лимфоцитов. Несмотря на 
достаточное количество Т- и В-лимфоцитов и иммуноглобулинов, у ре­
бенка (I мес.) ФПМЛ не образовывался, и отсутствовала реакция на ми- 
тогены, что могло быть обусловлено врожденным дефицитом выработ­
ки медиаторов ГТЧЗТ. Этот иммунодефицит вызвал инфекционный про­
цесс, при котором условно-патогенная микрофлора привела к расплав­
лению и некрозу тканей, больной умер от деструктивной пневмонии.
Известны аллели гена промотера ФНОа с заменой нуклеотидов в 
положении -308 (G-А), что ведет к увеличению продукции ФНОа в 2-5 
раз к чувствительности к сепсису, тогда как в положении -238А - к его 
снижению в 2-3 раза по отношению к норме.
Мутация гена субъединицы р55 рецептора ФНО (TNFRSF1A) 
приводит к нарушению связывания ФНО, повышению его уровня, ли­
хорадке, артритам, конъюнктивитам (TNF receptor-associated syndrome 
— TRAPS).
Описаны дефекты ИЛ-2 и ИЛ-2-рецептора. Дефицит ИЛ-2 проте­
кает как комбинированный со снижением концентрации иммуноглобу­
линов и угнетением пролиферации лимфоцитов [Wemberg К., 1990], до­
бавление в культуру экзогенного ИЛ-2 восстанавливает пролиферацию 
Хотя ИЛ-2 обладает сродством к относительно немногим клеткам,
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имеющим к нему рецепторы (Т-лимфоциты, В-лимфоциты, NK-клетки, 
моноциты), дефекты его генов сопровождаются не только угнетением 
пролиферации и апоптозом Т-лимфоцитов, но и гемолитической анеми­
ей, повышением уровня IgGl и IgE, хроническим энтероколитом и дру­
гими эффектами. Еще разнообразнее проявления генов цепей его рецеп­
тора: при мутациях гена P-цепи развиваются аутоиммунные болезни; 
«нокаут» гена у-цепи, общей для других цитокинов, вызывает тяжелый 
комбинированный иммунодефицит.
Мутация HJI2Ra (CD25) сопровождалась пневмониями, кандидо- 
зом, гастроэнтеритом, лимфоаденопатией и низким уровнем IgA.
Дефицит рецепции Т-бластами ИЛ-1 у мальчика сочетался с оти­
том и пневмониями. Учитывая множество аллельных вариантов генов 
всех цитокинов и их рецепторов, которые определяют 10-кратные инди­
видуальные различия в продукции цитокинов и соответствующих ре­
цепторов (Коненков В.И., 2003), вероятность возникновения их различ­
ных патологических комбинаций - как с высокими, так и с низким уров­
нем активности чрезвычайно велика. Поэтому не менее 10-15% людей 
имеют генетическую предрасположенность к ИД, и хотя не у всех воз­
никает первичная ИДБ, но может быть - вторичная. Следовательно, в 
основе многих как первичных так и вторичных ИДБ лежит генетическая 
предрасположенность индивидуума к их развитию, особенно под влия­
нием минорных воздействий.
Дефициты системы хемокинов связаны с мутациями их генов. 
Мутации гена рецептора хемокинов CXCR4, взаимодействующего с 
членом семейства СХС хемокинов SDF-1 (stromal cell-derived factor, 
CXCL12) приводит к угнетению миграции лейкоцитов из костного моз­
га. Развивается лейкопения, гипогаммаглобулинемия, снижается коли­
чество предшественников Т-клеток, В-клеток памяти. У детей наблю­
даются хронические бактериальные инфекции, вирусный папилломатоз 
кожи, В-лимфомы.
Повышенная восприимчивость к инфекции встречается в связи с 
уменьшением адгезивных свойств лейкоцитов, дефектом экспрессии 
поверхностных мембранных белков - интегринов (в частности, LFA-1 
или CD11), ответственных за межклеточные взаимодействия.
При лимфопролиферативных синдромах на лимфоцитах встреча­
ется дефицит Fas (CD95) рецептора или его лиганда, из-за чего нарушен 
апопоз.
Встречаются мутации CD3y цепи со сниженной экспрессией CD3 
комплекса на Т-лимфоцитах.
Дефициты фагоцитов
Известны многочисленные количественные и функциональные 
дефекты поли- и мононуклеарных (моноциты, макрофаги) фагоцитов, 
которые можно объединить в 4 группы:
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- недостаточная активность ферментов фагоцитов проявляется 
снижением бактерицидной активности (недостаточность миелоперокси- 
дазы, НАДФ-Н-оксидазы, ферментов гексозомонофосфатного шунта и 
образования перекиси водорода).
- нарушение спонтанной и индуцированной подвижности (хемо­
таксиса) фагоцитов, обусловленное дефектами структуры сократитель­
ных белков(актин) или структур, воспринимающих и реализующих хе- 
мотаксические сигналы.
- дефекты в структуре мембран клеток, недостаточная экспрессия 
на них молекул адгезии CD11/CD18; рецепторов для СЗ-компонентов 
комплемента, рецепторов для Fc-фрагментов иммуноглобулинов и ци­
токинов.
- недостаточность факторов сыворотки крови, необходимых для 
нормальной функции фагоцитов (опсонипы, хемотаксические факторы).
Если первые три группы - это дефекты самих фагоцитов, то по­
следняя группа обусловлена недостаточностью вспомогательных фак­
торов (таблица 10.1). Описано сочетание дефекта экспрессии на моно­
цитах рецепторов для IgG и СЗЬ, дефекта фагоцитоза, HLA-DR антиге­
нов и дефицита цитоскелетного виментина с отрицательными пробами 
Г1ЧЗТ, что сопровождалось рецидивирующей лихорадкой и инфекцией 
слизистых оболочек и кожи. Известен дефицит FcyRIIIb рецептора и ан­
тигенов NA1 и NA2 у матери с аутоиммунной ней-тропенией (CD16) у 
ребенка.
Хроническая гранулематозная болезнь обусловлена дефектами 
группы генов и характеризуется тем, что полинуклеары способны к фа­
гоцитозу, но не переваривают поглощенные каталазопозитивные мик­
робы (стафилококки, анаэробы). В основе этого процесса лежат мута­
ции в хромосомных локусах Iq25, 7q 11.23, 16q24, Хр21.1 и дефект 
НАДФ Н-оксидазы, катализирующий превращение 0 2 в супероксид- 
анион 0 2, необходимый для проявления бактерицидной активности ней­
трофилов. Активная оксидаза состоит из двух мембранных (gp91 и р22- 
phox) и двух цитоплазматических (р47- phox и p67-phox) субъединиц. В 
70% случаев встречается дефицит gp91- phox (Х-сцепленный), в 20% 
дефекты р47 и в 5% - р22 (аутосомно-рецессивные). В фагоцитах перси- 
стируют каталазоположительные стафилококки, клебсиеллы, сальмо­
неллы, кишечная палочка, грибы (Дамбаева и др., 2002).
Клиника: уже на 1-4 году жизни у детей возникают экзематозный 
дерматит, гнойные поражения кожи, абсцессы в различных органах, ге- 
патоспленомегалия, лимфадениты, бронхопневмонии, дерматиты, диа­
рея и др.; присоединяется грибковая инфекция.
Лабораторными диагностическими критериями служат: отсутствие или 
резкое угнетение киллинга фагоцитированных бактерий и грибов, отри-
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дательные и сниженные НСТ-тест, хемилюминесценция после фагоци­
тоза частиц зимозана или латекса и хемотаксис нейтрофилов.
Лечение: постоянная антибактериальная, противогрибковая и 
симптоматическая терапия, ИФН-у, лейкоцитарная масса, пересадка ко­
стного мозга, полиоксидоний стимулировал киллинг стафилококков у 
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Примечание: Н - нейтрофилы, М - макрофаги, АР - аугосомно-рециссивное, X - 
сцепленное.
Недостаточность глюкозо-б-фосфат-дегидрогеназы ведет к на­
рушению киллинга микробов и развитию клиники хронического грану- 
лематоза в сочетании с гемолитической анемией из-за дефицита фер­
мента в эритроцитах. Диагноз основывается на недостаточности фер­
мента и киллинга бактерий и грибов (кандида).
Недостаточность миелопероксидазы фермента азурофильных гра­
нул нейтрофилов и моноцитов (частота 1:4000) обусловлена мутацией 
ее гена; ослабляется киллинг микробов, что предрасполагает к канди- 
дозной и стафилококковой инфекциям.
Синдром Чедиака-Хигаси - аугосомно-рециссивное заболевание, 
обусловленное мутацией гена перемещения лизосом в локусе Iq42-q44, 
что приводит к нарушению LYST (lysosomai traffiling regulator) и появ­
лению гигантских гранул; клинически характеризуйся повышенной
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чувствительностью к гнойной и вирусной инфекции и ослаблением ок­
раски волос, кожи и радужки глаз. 3 цитоплазме нейтрофилов и макро­
фагов, тромбоцитов, меланоцитов, гепатоцитах, эпителии почек и др, 
появляются азурофильные гигантские гранулы, образующиеся вследст­
вие слияния цитоплазматических гранул. В нейтрофилах они содержат 
миелопероксидазу. Одновременно наблюдаются патологическая агрега­
ция меланосом в меланоцитах и, как следствие, альбинизм. Повышенная 
предрасположенность к инфекции объясняется нарушением процесса 
поступления миелопероксидазы в вакуоли и слабым ответом нейтрофи­
лов на хемотаксические стимулы.
Диагностика: выявление гигантских гранул в нейтрофилах при 
окраске на миелопероксидазу; нарушение киллинга бактерий, характер­
ная клиника — гепатоспленомегалия, альбинизм кожи, волос, глаз, 
лимфоаденопатия, бронхиты, пневмонии, абсцессы в коже и клетчатке, 
фотофобия, часто ретикулярные злокачественные лимфомы. Подав­
ляющая часть больных погибает до 7 лет. Пренатальная диагностика 
возможна со 2-го триместра беременности: в клетках амниона, хориона, 
лейкоцитах выявляются фосфатаза - положительные крупные лизосомы.
Лечение: полезны высокие дозы витамина С (500 мг/сутки - детям, 
до 2000 мг/сутки - взрослым), усиливающие киллинг бактерий, в тяже­
лых случаях - спленэктомия, пересадка костного мозга.
Дефект функции актина в нейтрофилах обусловлен отсутствием 
его полимеризации в волоконцах, в связи с чем нарушается их миграция 
в очаг воспаления и ответ на хемотаксические сигналы.
Дефицит адгезии лейкоцитов, LAD (Leucocyte Adhesion 
Deficiency) - наследственное заболевание, передающееся по аутосомно- 
рециссивному типу обусловлено нарушением экспрессии на лейкоцитах 
молекул адгезии - CD11/CD18 LAD-I из-за дефекта гена в локусе 
21q22.3. Описано менее 100 случаев этого синдрома.
CD 18 служит рг цепью многих интегринов, имеющихся на лейко­
цитах, в том числе LFA-1 (CDlla/CD18), присутствующего на Т- 
лимфоцитах и нейтрофилах, моноцитах, CDllb/CD18 (МАС-1), являю­
щегося рецептором для ic3b (CR3) фрагмента комплемента и 
CDllc/CD18. При LAD-1 из-за отсутствия CD18, LFA-1, МАС-1 нару­
шается взаимодействие лейкоцитов с другими клетками, нейтрофилы не 
связываются с клетками эндотелия и не мигрируют в ткани в ответ на 
хемотаксические стимулы, не взаимодействуют с микробами, по­
крытыми комплементом.
Синдром LAD-II клинически сходен, но уже на эндотелии нет CD 
ISs-лиганда, с которым связываются CD62 Р, Е, L-селектины фагоцитов 
на этапе «качания» (роллинг) перед прикреплением к эндотелию. Про­
текает легче, но с задержкой умственного и физического развития ре­
бенка.
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Различают тяжелое и среднетяжелое течение в зависимости от 
степени нарушений адгезии. Развиваются инфекционные поражения 
кожи и слизистых оболочек, возникают незаживающие язвы при слабом 
образовании гноя. У детей - рецидивы пиогенных инфекций с первых 
недель жизни, омфалит, синуситы, пиодермии, трахеобронхиты, пнев­
монии, септицемия.
Диагностика: отсутствие или слабая (3-10% нормы) экспрессия 
CD1 lb  -27% (норма - 72%), CD18 - 22% (норма - 85%), количество ней­
трофилов в крови резко увеличено (в 5-10 раз), нарушен их хемотаксис, 
но не киллинг. Оценка адгезии на пластике - прилипают 13% нейтрофи­
лов (в норме 30-90%). При LAD-II отсутствует экспрессия CD15s (нор­
м а-70%).
Лечение: антибактериальная терапия, стимуляторы хемотаксиса, 
лейкоцитарная масса, трансплантация костного мозга; генная терапия.
Агранулоцитозы и нейтропении. Лейкопении - снижение уровня 
лейкоцитов крови, обычно нейтрофилов, нередко с появлением юных 
клеток. По степени снижения их уровня различают: первая степень - 
нейтрофилов более 1,0х109/л; вторая - 0,5-1,0х109/л; третья - 0,1- 
0,5х109/л; четвертая < 0,1х109/л. Легкие нейтропении могут клинически 
не проявляться. Среднетяжелые и тяжелые, как правило, служат причи­
ной ИД и сопровождаются бактериальными и грибковыми инфекциями. 
Агранулоцитоз - полное отсутствие гранулоцитов в крови, часто сопро­
вождает тяжелые нейтропении.
Причинами приобретенных лейкопений служат: токсические 
агенты (химические вещества, радиация и др.); лекарственные препара­
ты; аутоаллергические реакции; вирусные инфекции; опухоли; голода­
ние.
Врожденные нейтропении (нейтрофилов менее 0,3x109/л) могут 
быть основой развития недостаточности функций нейтрофилов, веду­
щей к стафилококковой инфекции и гибели детей. При инфантильном 
летальном агранулоцитозе количество нейтрофилов резко уменьшено 
или они вообще отсутствуют (Алексеев Н.А., 2002).
Врожденные нейтропении - группа заболеваний, развивающихся в 
раннем детском возрасте и не связанная с известными причинами и за­
болеваниями, в том числе с аутоаллергией. Нижние нормальные диаг­
ностические уровни абсолютного количества нейтрофилов в крови со­
ставляют: 1-я неделя жизни -1,8х109/л, возраст до 1 года- 1х109/л, стар­
ше 1 года- 1,5x109/л. Их снижение указывает на нейтропению. При 
уровне нейтрофилов менее 0,5x109/л частота инфекций резко увеличи­
вается.
Инфекции кожи и тканей (абсцессы, фурункулы, септицемия) 
возникают при тяжелых нейтропениях. Преобладающая флора в очагах 
поражения - стафилококки, кишечная и синегнойкая палочки.
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Врожденный агранулоцитоз, тяжелая врожденная нейтропения 
(синдром Костманна) обусловлены дефектами генов, ответственных за 
продукцию гранулоцитарного колониестимулирующего фактора (Г- 
КСФ) и сопровождается стойкой нейтропенией (<0,5x109 ч/л нейтрофи­
лов в крови), угнетением созревания нейтрофилов в костном мозге на 
стадии промиелоцита, развитием тяжелых бактериальных инфекций. 
Диагноз основывается на анамнезе, клинике, уровне нейтрофилов. Ле­
чение: рекомбинантный Г-КСФ (G-CSF) -  филграстим, нейпоген (3-60 
мкг/кг) увеличивает уровень нейтрофилов в крови, а гранулоцитарно- 
макрофагальный (GM-CSF) - не эффективен. При отсутствии эффекта 
от Г-КСФ рекомендуется пересадка совместимого костного мозга.
Циклическая нейтропения характеризуется периодическим паде­
нием уровня (до <0,2x109 /л) нейтрофилов (через каждые 3 недели) в те­
чение 3— 10 дней, что сопровождается лихорадкой, лимфоаденопатией, 
стоматитом, бактериальными инфекциями. Возникает чаще на первом 
году жизни, но может быть и у взрослых и сопровождается клональной 
пролиферацией CD56+ - больших гранулярных лимфоцитов. Применяют 
кортикостероиды, Г-КСФ.
Аллоиммунные неонатальные нейтропении возникают у новоро­
жденных многорожавших матерей при несовместимости антигенов ней­
трофилов, особенно при отсутствии у матери NA-1 и NA-2 антигенов 
нейтрофилов (NA — нуль фенотип), на которых локализуется FcyRIIIb 
(CD 16) - низкоаффинный рецептор для IgG. Материнские IgG-антитела 
проникают через плаценту и вызывают нейтропению у ребенка до 6 мес. 
Введение Г-КСФ уменьшает экспрессию NA1 и NA2 антигенов и по­
вышает количество нейтрофилов.
Модуляции уровня нейтрофилов в крови
Иммунодефициты сопровождаются как снижением, так и увели­
чением уровня нейтрофилов в крови, что обычно соответствует лейко­
пении или лейкоцитозу. Нейтрофилы высокочувствительны к различ­
ным инфекционным и неинфекционным воздействиям на организм, ко­
торые чаще приводят к повышению их уровня в крови и активации. Раз­
личают физиологический и патологический нейтрофиллез. Физиологи­
ческий наблюдается при физической нагрузке, приеме пищи, при бере­
менности. Он не сопровождается изменением свойств пула нейтрофи­
лов и формируется в основном за счет пристеночного пула ней­
трофилов, которые адгезированы к эндотелию сосудов за счет ингегри­
нов (CD18/CD11 а, Ь, с) и L-селектинов.
Повышение в крови уровня нейтрофилов - нейтрофилия (нейтро­
филлез) наблюдается при любом воспалительном процессе и отражает 
его тяжесть. По динамике уровня нейтрофилов можно судить о прогно­
зе заболевания. Еще большее клиническое значение имеет степень диф- 
ференцировки нейтрофилов в ряду: юные - палочкоядерные - сегмен­
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тоядерные. Появление в крови юных, которые в норме не встречаются, 
указывает на тяжелый процесс и истощение костного мозга. «Сдвиг 
влево» в формуле крови неблагоприятный признак, который может про­
гнозироваться по нарастанию уровня палочкоядерных нейтрофилов к 
сегментоядерным (в норме 1:15-1:30); появление в них патологической 
зернистости также неблагоприятный признак.
Недостаточность комплемента и других факторов врожденно­
го иммунитета (D.84.1.)
Недостаточность любого компонента системы комплемента при­
водит к различным заболеваниям (таблица 10.2). Некоторые гены сис­
темы комплемента локализованы в б-й хромосоме и ассоциированы с 
генами HLA-системы (главным комплексом гистосовместимости). Де­
фицит Clq сопровождается гипогаммаглобулинемией, СКВ-синдромом, 
системным васкулитом, рецидивирующей инфекцией (септицемия, ме­
нингит); а С1г - инфекциями, гломерунефритом с отложением в мезан- 
гиуме почек IgM и СЗЬ, некрозом кожи, СКВ-синдромом.












Clq АР Пиогенные инфекции, синдром по- 
добный системной красной волчанке 
(СКВ), болезнь Рейно, системные 




С4 АР + Тоже




СЗ АР Рецидивирующие пиогенные ин­
фекции (дефект опсонинов), менин­
гиты, пневмонии
С5 АР - СКВ, гломерулонефриты, инфекции
С6 АР ? Инфекции, вызываемые нессериями, 
СКВ, гломерулонефриты













То же и нейссериальная инфекция 
Синуситы и бронхиты
Применение: АР — аутосомно-рециссивное; АД -  аутосомно-доминантное
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Дефицит С4 компонента встречается у 1% населения, чаще у де­
вочек, может быть бессимптомным; проявляется синдромом подобным 
СКВ, но отсутствуют LE-клетки и анти-ДНК антитела, возможен инсу­
линзависимый сахарный диабет, отмечается гиперкреатоз кожи ладоней 
и стоп.
Дефицит С2 сопровождается аутоиммунными заболеваниями, 
СКВ-синдромом (без анти-ДНК антител и LE-клеток), повышенной фо­
точувствительностью, васкулитами, пневмониями, менингитами, септи­
цемией.
Дефицит СЗ, приводит к недостаточности опсонинов; ассоцииро­
ван с СКВ-синдромом, артралгиями; дерматитами, гломерулонефрита- 
ми, аутоиммунными заболеваниями, часто встречаются пневмонии, ме­
нингиты, перитониты, вызываемые пневмококками, нейссериями, ста­
филококками.
Дефицит С5 вызывает недостаточность хемотаксического фактора 
С5а, приводит к менингококковым инфекциям, развитию СКВ.
Дефицит С6 приводит к развитию гонококковых и менингококко- 
вых инфекций, системной и дискоидной красной волчанке, синдрому
Шегрена.
Дефициты С7-С9 ассоциированы с СКВ и рецидивами нейссери- 
альных инфекций.
Эти дефициты наследуются по аутосомно-доминантному типу. У 
гомозиготных больных недостаточность проявляется в тяжелом вариан­
те с частотой 1:1500-1:3000. Дефект предыдущего компонента компле­
мента блокирует активацию последующих за ним компонентов. Поэто­
му не появляются промежуточные продукты активации, участвующие в 
реакциях анафилаксии и воспаления.
В связи с тем, что от комплемента зависят агрегация и раствори­
мость иммунных комплексов, нарушение этих его функций может быть 
причиной развития иммунокомплексной патологии. Дефекты в системе 
комплемента предрасполагают к возникновению нефритов, СКВ, СКВ- 
синдромов, различных васкулитов. Особенно тесная связь имеется меж­
ду дефицитом компонентов классического пути активации и болезнями 
иммунных комплексов. К последним предрасположены люди с дефици­
том С1 и С4.
Снижение гемолитической активности (СН50) может наблюдаться 
как вторичное состояние при различных инфекционных и аутоиммун­
ных заболеваниях, сопровождающихся образованием иммунных ком­
плексов. Однако оно может указывать и на дефицит какого-то фактора 
системы комплемента. Кроме того, в крови могут появляться продукты 
активации системы комплемента, которые характеризуют процесс вос­
паления: анафилотоксины С4а, СЗа, С5а, фрагменты C4d, Ва, C3dg,
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мембраноатакующие комплексы С5-С9 и др. Их определение имеет 
прогностическое значение.
Известны генетические дефекты двух регуляторных факторов 
системы комплемента: Cl-ингибитора (уровень в норме 0,18-0,48 г/л) и 
СЗ-инактиватора (в норме 0,16-0,25 г/л).
Дефицит ингибитора CI-эстеразы. Наследуется по аутосомно- 
доминантному типу; снижено содержание ингибитора C l-компонента 
системы комплемента, уровни Т-, В-лимфоцитов близки к норме. C l- 
ингибитор подавляет также активность кинина 2 и брадикинина, кото­
рые вызывают сокращение клеток эндотелия с образованием щелей, че­
рез которые плазма выходит в ткани. При 1-ом типе - дефектный ген: не 
образуется РНК-транскриптаза C l-ингибитора, при П-ом типе образует­
ся дефектный ингибитор.
Механизм и клиника: Дефицит С 1-ингибитора (а2-
нейроаминоглико-протеин) приводит к возникновению рецидивирую­
щего наследственного ангионевротического отека, который необходимо 
дифференцировать от аллергического. Встречается в семьях - болеют 
братья, сестры, родители. Степень выраженности дефицита различная. 
При полном отсутствии ингибитора отеки чаше и тяжелее; возможна 
структурно-функциональная его недостаточность при нормальном 
уровне. Под влиянием физической нагрузки, стрессов, повреждений ак­
тивируется фактор Хагемана (XII фактор свертывания крови), пре­
вращающий плазминоген в плазмин, который (при отсутствии С1инг) 
включает классический путь активации комплемента С1-С4-С2 с обра­
зованием биологически активных пептидов, вызывающих повышение 
проницаемости сосудов и отек; процесс дальнейшей активации может 
останавливаться ингибиторами СЗ-конвертазы, однако при сильной ак­
тивации он продолжается с образованием мембрано-атакирующего 
комплекса - С5-С9. Часто возникают отеки гортани (асфиксия, необхо­
дима трахеостомия), кишки (непроходимость), подкожной клетчатки 
конечностей, губ.
Диагностика: наличие рецидивирующих отеков, не связанных с 
аллергией; недостаточность С1-инг, повышенная неспецифическая ак­
тивация комплемента; во время отека из-за активации комплемента па­
дает до нуля уровень С4 компонента.
Лечение: в острый период применяют очищенный С 1-ингибитор, 
адреналин, кортикостероиды, свежезамороженную плазму, эпсилон- 
аминокапроновую кислоту, кортикостероиды. Для стимуляции синтеза 
ингибитора и профилактики рецидивов используют эпсилон- 
аминокапроновую кислоту (4-8 г/сутки перорально, но повышает свер­
тываемость крови), лейцин (300-600 мг/сутки) и андрогены: даназол 
(230-600 мг/сутки), метилтестостерон (по 5 мг 2 раза/сутки ежедневно в
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течение 1 месяца, затем по 5 дней с 5-дневными перерывами), станазол 
(1-2 мг/сутки).
Комплементсвязывающие рецепторы. Определяя уровень ком­
племента и его компонентов, параллельно полезно оценивать состояние 
комплементсвязывающих рецепторов лейкоцитов: на В-лимфоцитах - 
Clq, CR1 (для СЗЬ), CR2 (для СЗа), на фагоцитах - CR3 (для СЗЬ), CR4 
(для СЗа), Clq; на эритроцитах человека - CR1. Сопоставление этих ве­
личин позволяет более точно определить роль комплемента в иммуно­
патологии. Врожденный дефицит CR1 рецепторов на эритроцитах мо­
жет быть причиной СКВ, а отсутствие CR1 на гломерулах нефронов. 
предрасполагает к нарушению клиренса иммунных комплексов и разви­
тию пролиферативного гломерулонефрита.
Дефициты гуморальных факторов иммунитета
Дефициты опсонинов (комплемента, МСБ, антител) могут быть 
причинами недостаточности фагоцитоза. Врожденный дефект генов 
маннозосвязывающего белка крови - МСБ (норма 0,1-0,5 мг/мл) ведет к 
нарушению поглощения бактерий и грибов (кандиды и др.), содержа­
щих маннозу, развиваются рецидивирующие инфекции у детей.
Дефициты интерферонов (а, р, у) - первичные и вторичные, слу­
жат одними из главных причин вирусных инфекций, т.к. чувствитель­
ность клеток к вирусам, особенно эпителиальных, в целом зависит от 
уровня вне- и внутриклеточных интерферонов и активации соответст­
вующих ферментных систем, нейтрализующих вирусы. При хрониче­
ских бронхитах в бронхиальных смывах и в лейкоцитах находили низ­
кие уровни интерферонов. Прекращение вирусных инфекций ассоции­
ровалось с повышением уровня интерферонов.
Основным источником у-ИФН являются С04-лимфоциты, Только 
перенос этих клеток восстанавливал его продукцию и развитие Т-клеток 
в Тх1 у мышей с двойным нокаутом генов RAG/IFN у.
Снижение образования интерферона- у наблюдается при многих 
генетических полных или частичных дефицитах рецептора интерферон- 
гамма 1 типа, р40 субъединицы ИЛ-12 и его pi цепи, транскрипционно­
го фактора STAT, рецептора ИЛ-23. При этом страдает дифференциров- 
ка Тх 1 типа, а больные высокочувствительны к внутриклеточным ин­
фекциям: микобактериям, сальмонеллам, хламидиям, вирусам. Ответ Тх 
2 и синтез антител у них повышен.
Дефициты лизоцима и лактоферрина находили в период обост­
рения при многих заболеваниях. Вопрос о том, являлись ли они первич­
ными или вторичными - неясен. У детей с неспецифическими заболева­
ниями респираторного тракта в лаважной жидкости обнаружено сниже­
ние содержания лизоцима Аналогичные данные получены по лакто- 
феррину - уровень его при бронхолегочных заболеваниях был снижен и 
повышался при выздоровлении.
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Дефициты дефензинов и кателицидинов - естественных, при­
родных белков-антибиотиков резко снижают резистентность к бактери­
альным и грибковым инфекциям.
Диагностика иммунодефицитных болезней
Для выявления иммунодефицитных болезней используется ком­
плекс клинико-лабораторных методов. Он включает анамнез, клиниче­
ское обследование по органам и системам, и специальное иммунологи­
ческое обследование - оценку иммунного статуса (ИС) (Новиков Д.К., 
Новикова В.И., 1996).
Важное значение имеют отягощенный семейный анамнез — на­
личие ИДБ у кровных родственников и указания в личном анамнезе на 
хронические рецидивирующие заболевания инфекционной или инфек­
ционно-аллергической природы, индуцируемые условно-патогенной 
флорой. Если у родственников имеются первичные тяжелые ИД и слу­
чаи смертельных исходов, то показана пренатальная диагностика. Час­
тота первичных иммунодефицитов в популяции составляет менее 1% 
(0,2-0,9%). Наиболее распространен селективный дефицит IgA - 0,03- 
0,9%. Значительно чаще встречаются вторичные ИД (ВИБ).
Тяжелые первичные ИД манифестируются уже у новорожденных 
и детей до 1-го года жизни. Однако многие ИД клинически проявляются 
только после снижения уровня IgG антител, полученных от матери (по­
сле 2-4 месяца). Анализируя анамнез, можно заподозрить наличие ИД 
(таблица 10.3). Для первичных ИД у детей характерны стигмы, т.е. со­
путствующие им признаки: врожденные пороки развития (лицо, сердце, 
аорта) - синдром Ди-Джоржи; артрит, дерматомиозит - Х-сцепленная 
агаммаглобулинемия; атаксия-тепеангиоэктазия - синдром Луи-Барра; 
экзема, тромбоцитопения - синдром Вискотта-Олдрича; альбинизм, гра­
нулы в лейкоцитах при гранулематозной болезни.
Аллергические заболевания бывают ассоциированы с селектив­
ным дефицитом IgA, синдромом Вискотта-Олдрича, дефицитом суб­
классов IgG. Признаки аутоаллергических заболеваний встречаются при 
дефицитах комплемента (СКВ), синдроме Вискотга-Оллрича, агаммаг- 
лобулинемии, ОВИД, недостаточности IgA (анемия, язвенный колит, 
увеит).
Клинико-лабораторное обследование больных проводится по об­
щим принципам (осмотр, функциональные, инструментальные, лабора­
торные и другие методы). Особое внимание обращается на состояние 
лимфоидных органов и тканей (лимфатические узлы, миндалины, селе­
зенка и др.). Их атрофия или гиперплазия могут указывать на иммуно­
дефицит.
Главным признаком является наличие и клинические особенности 
течения инфекционного синдрома - рецидивов и обострений инфекций
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любой локализации, вызываемых условно-патогенными микроорганиз­
мами — вирусами, бактериями, грибами, паразитами.
Таблица 10.3. Анамнестические признаки иммунодефицитов (Рез­
ник И.Б., 1998)
Частые отиты
(не менее 6-8 раз в течение одного года)
Необходимость внутривенного введения 
антибиотиков для купирования инфек­
ции
Несколько подтвержденных синуситов 
(не менее 4-6 раз в течение одного года)
Не менее двух инфекций, таких как ме­
нингит, остиомиелит, целлюлит, сепсис
Более двух подтвержденных пневмоний Отставание грудного ребенка в росте и 
массе
Повторные глубокие абсцессы кожи 
или внутренних органов
Персисгирующая молочница или гриб­
ковое поражение кожи в возрасте старше 
1 года
Потребность в длительной терапии ан­
тибиотиками для купирования инфекции 
(до 2 мес и более)
В семье: наличие первичных иммуно­
дефицитов, факты ранних смертей от 
тяжелых инфекций или наличие одного 
из вышеперечисленных симптомов
Клиническими «масками» первичных и вторичных ИДБ являются 
(Новиков, 1987; Новиков, Новикова, 1996):
1. Острые хронические или рецидивирующие заболевания верх­
них дыхательных путей и легких (риносинуситы, ларинготрахеиты, 
бронхиты, пневмонии др.) вирусной и бактериальной этиологии, пнев- 
моцистные пневмонии.
2. Очаги инфекции различной локализации (пиодермии, отиты, 
конъюнктивиты, абсцессы, фурункулез, пиелонефриты, септические 
гранулемы и др.).
3. Рецидивирующие формы гнойно-воспалительных и гнойно­
септических заболеваний без или в сочетании с паразитарными инва­
зиями.
4. Рецидивирующий герпес кожи и слизистых оболочек, вирусный 
гепатит.
5. Хронические гастроэнтеропатии и диареи неясного генеза.
6. Длительный субфебрилитет и лихорадка неясного генеза; син­
дром мальабсорбции некорригируемый диетой.
7. Рецидивирующие грибковые поражения слизистых оболочек 
рта, кишечника, бронхов, легких и др., кожно-слизистый кандидоз.
8. Лимфоаденопатии, лимфоадениты, хронические тонзиллиты; 
гипоплазия лимфатических узлов.
9. Тимомегалия; гиперплазия или гипоплазия вилочковой железы 
у детей.
142
10. Атопический дерматит с пиодермией, рецидивирующие кра­
пивницы и отеки Квинке, респираторные и другие аллергические забо­
левания, осложненные инфекцией.
11. Гепатомегапия, спленомегалия.
12. Неадекватные реакции на традиционные методы лечения и 
профилактику рецидивов заболевания и вакцины (БЦЖ и др.).
13. Признаки повышенной утомляемости, усталости, слабости, 
нарушение сна.
14. Аутоаллергические заболевания, осложненные инфекцией.
15. Лимфо- и миелопролиферативные заболевания, злокачествен­
ные опухоли.
Иммунодефицитная болезнь может проявляться как острый ин­
фекционный процесс. Хроническое, рецидивирующее ее течение лишь 
подчеркивает сохранение ИД как основы рецидивов инфекций у боль­
ных, поступающих на повторный курс лечения.
Рекомендуемое обследование больных: клинические анализы кро­
ви (4 раза в год); мочи (2 раза), кала (1 раз), белок и белковые фракции 
(1 раз); группа крови и резус фактор (I раз), микробиологическое (бак­
териологическое, микологическое, паразитологическое) исследование 
содержимого очагов инфекции с определением чувствительности к ан­
тибиотикам (1); СРБ; маркеры гепатитов В и С, Эпштейн-Барр, цитоме- 
галовируса, вируса герпеса, ВИЧ; RW; маркеры других инфекций -{по 
показаниям ПЦР); тесты ОИС 1 -го и по показаниям - II уровня.
Обязательные инструментальные исследования: рентгенография 
органов грудной полости (2 раза в год), придаточных пазух носа (по по­
казаниям), ФВД, ЭКГ (1 раз/г). Дополнительные исследования: компью­
терная томография и/или УЗИ органов грудной клетки и брюшной по­
лости, бронхоскопия, другие исследования (по показаниям). Консульта­
ции: пульмонолога, отоларинголога, окулиста, хирурга и других спе­
циалистов (по необходимости).
Клинико-лабораторные признаки ИДБ: 1) снижение числа лейко­
цитов всех типов (лимфоцитов, гранулоцитов, моноцитов), иногда лей­
коцитоз некоторых из них (эозинофилия, моноцитоз и др.); 2) снижение 
общего уровня комплемента (С50), гипогаммаглобулинемия при элек­
трофорезе сыворотки крови (менее 10%); 3) уменьшение или отсутствие 
тени тимуса при рентгенографии у детей; 4) наличие условно- 
патогенных микроорганизмов в мокроте, на слизистых оболочках, экс­
судатах, в крови в диагностических титрах; дисбиозы.
При обследовании больных с проявлениями инфекции всегда не­
обходимо микробиологическое изучение состава флоры экссудатов, от­
деляемого, очагов поражения, посевы крови на стерильность и характе­
ристика гемокультуры.
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При бактериальных и туберкулезной инфекциях легких у ВИЧ- 
инфицированных и других ИД исследуют мазки мокроты после окраски 
по Циль-Нильсону и делают посевы. Гемокультуры делают при гнойно- 
септических процессах, выделение возбудителя позволяет оценить чув­
ствительность, назначить соответствующий антибактериальный препа­
рат. Гнойные процессы связаны с наличием стафилококка, стрептокок­
ков, синегнойной и кишечной палочки, клебсиаплы, протея, мораксел- 
лы, гемофильной палочки и др., которые находят в мазках зева, в слизи, 
мокроте, моче, кале, в экссудатах гнойников и т.д. Причем, при дефици­
тах иммуноглобулинов и В-лимфоцитов обычно не находят антител, 
или выявляют их низкий уровень.
Вирусологическое исследование материала делают на куриных эмбрио­
нах, в культуре клеток, методами ПЦР и ИФА. При ИД часто встреча­
ются герпес-вирусы, цитомегаловирусы, вирусы гепатитов, Эпштейн- 
Барр, аденовирусы, ретровирусы.
При ИД повышена восприимчивость к инфекциям, индуцируемым 
сапрофитными формами микробов и простейшими, которые, как прави­
ло, выявляются в очагах поражения и/или крови и секретах.
Для дефектов Т-клеточного иммунитета характерны вирусные 
инфекции, а дефицит иммуноглобулинов чаще сопровождается бакте­
риальными поражениями и их ассоциациями с вирусами.
Нарушение фагоцитоза осложняется стафилококковыми, грибко­
выми и другими инфекциями, тогда как для дефицита некоторых ком­
понентов комплемента характерна нейссериальная инфекция, а его С6- 
компонента - менингококковая. Поэтому вид выявленного инфекцион­
ного агента может указывать на дефектное звено иммунитета.
Лабораторная диагностика ИД основывается на определенной по­
следовательности, алгоритме действий, используемых при оценке им­
мунного статуса. Выявление ИД проводят в двух ситуациях: 1) при 
скрининге контингентов населения определенных регионов и рабочих 
коллективов на предмет наличия ИД; 2) при обследовании больных с 
целью уточнения предварительного диагноза. Для некоторых генетиче­
ских обусловленных иммунодефицитов возможна пренатальная диагно­
стика на основании ультразвукового обследования (аномалии скелета), 
хромосомного и биохимического анализов (АДА и другие ферменты).
Важной проблемой является раннее выявление больных с ИД для 
чего необходимы скрининговые обследования взрослого и детского на­
селения (Новиков Д.К, Новикова В.И., 1996;). Доказательство, т.е. им­
мунологическое подтверждение у них ИД дают возможность составлять 
индивидуальные схемы иммунокорригируюшей терапии.
При эпидемиологическом изучении коллективов используют спе­
циальные анкеты, разработанные Р.В. Петровым. Патологические син­
дромы в этих анкетах отражают выделенные нами варианты иммунного
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статуса. После заполнения карт формируются группы риска развития 
иммунодефицитных болезней. На втором этапе эти группы, после по­
становки предварительного диагноза, подвергаются первичному имму­
нологическому обследованию. При этом применяют комплекс тестов, 
который определяется вариантом иммунного статуса, выявленным на 
основании жалоб, данных анамнеза и клинико-лабораторного обследо­
вания. При амбулаторном эпидемиологическом обследовании приме­
няют микроварианты соответствующих методов, так как кровь получа­
ют из пальца в небольшом количестве, В стационаре при наличии кли­
нических проявлений иммунодефицита обычно применяют расширен­
ный вариант тестов 1 и II уровня, поэтому используют венозную кровь, 
количество которой зависит от набора методов (обычно не менее 10 мл).
Иммунологическое обследование различных групп детей и боль­
ных на наличие иммунодефицитов следует проводить по следующей 
схеме.
1. Анамнез и осмотр.
2. Клинико-лабораторное обследование (объем по показаниям). 
Предварительный диагноз иммунопатологии (вариант иммунного ста­
туса). Рекомендации по набору тестов I или И-го уровня для оценки им­
мунного статуса.
3. Оценка иммунодефицитного статуса:
3.1. Общий анализ крови; определение соотношении 
нейтрофилы/лимфоциты/моноциты. СОЭ, СРВ, белковые фракции сы­
воротки крови ( у-глобулины).
3.2. Определение количества Т-лимфоцитов (процент и абсолют­
ное число) методами с моноклональными антителами (мАТ) к CD2, 
CD3, CD4, CD8, CD25. Отношения Тх/Тс.
3.3. Определение В-лимфоцитов CD19, CD21, CD22, CD72 или
IgB.
3.4. Определение иммуноглобулинов классов G, М, А, Е в сыво­
ротке крови и секреторного IgA (slgA) в слюне. Соотношения их коли­
чества (G/M/A).
3.5. Поглотительная активность нейтрофилов крови, с использо­
ванием частиц латекса и/или стафилококков, кандид (ФЧ, ФИ); оценка 
киллинга канлид, бактерий.
3.6. НСТ-тест.
3.7. Рецепторы (Toll и др.) и ^моральные факторы (лизоцим. 
МСБ и др.) врожденного иммунитета, ЛПС-связываюшие рецепторы 
лейкоцитов.
3.8. Определение ЦИК (ПЭГ-осаждение). Другие тесты по показа­
ниям.
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3.9. Антитела против стрептококка, дифтерийного токсина, гемо- 
фильной палочки, столбнячного токсоида, стафилококка, его токсина и 
вирусов (кори, гриппа).
3.10. Определение гемолитической активности комплемента (С50) 
и/или его компонентов.
3.11. Внутрикожные пробы (после забора крови!) с распростра­
ненными антигенами (туберкулин, стрептокиназа-стрептодерназа, анти­
гены бактерий и грибов).
3.12. По показаниям - определение ферментов и белков, отсутст­
вующих при первичных ИД (АДА, пуриннуклеозидфосфорилазы, апь- 
фафетопротеин при атаксии; гранулы лейкоцитов при гранулематозной 
болезни).
3.13. Оценка интерферонового статуса: концентрация интерферо- 
нов в сыворотке крови; уровень интерферона-а и у в культуре лимфоци­
тов крови послестимуляции вирусом болезни Ньюкастла и стафилокок­
ковым энтеротоксином соответственно.
3.14. HLA-типирование (при необходимости).
3.15. Выявление цитокинов (по показаниям), в крови методом 
ИФА и в клетках СИ методами проточной цитометрии.
3.16. Определение общей у-цепи рецепторов цитокинов при 
ТКИД методом проточной цитометрии.
Перечень первичных ИДБ, выявляемых посредством тестов I 
уровня:
Х-сцепленная агаммаглобулинемия






Дефициты фагоцитоза: поглощения, киллинга, хроническая гра­
нулематозная болезнь.
Значение показателей иммунного статуса (иммунограмм).
Все показатели оцениваются комплексно в связи с анамнезом и 
клиническими данными больного. Формула крови при ИДБ обычно из­
менена, а из-за инфекции может быть лейкоцитоз, ускоренная СОЭ, 
нейтрофилез (или нейтропения), моноцитоз, эозинофилия. Количество 
лимфоцитов увеличено или понижено, причем много крупных (более 10 
мкм в диаметре - активированных). Внутрикожные тесты с распростра­
ненными антигенами отрицательны (у детей - малозначимо). При мно­
гих ИД процентное и абсолютное число Т-лимфоцитов понижено на 
15% и более. Небольшое снижение их уровня наблюдается при многих 
заболеваниях и нормальном иммунном ответе (например, на вакцины) и
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не указывает на ИД. Соотношение CD4/CD8 уменьшено, пролифе­
ративная, цитотоксическая активность Т-клеток угнетается. Цитокино- 
вая активность может быть пониженной или повышенной. Уровни ин- 
терферонов чаше снижаются, но могут повышаться.
При морфологическом изучении биопсий лимфоузлов Т- 
клеточные ИД характеризуются запустеванием паракортикальных зон, а 
В-клеточные (иммуноглобулиновые) - уменьшением числа фолликулов, 
отсутствием герментативных центров.
Отсутствие у-глобулиновой фракции при электрофорезе сыворот­
ки крови может указывать на агаммаглобулинемию, а ее уменьшение — 
на дефицит IgG, т.к. он составляет основную маску иммуноглобулинов 
(до 85%). При затяжных инфекциях эта фракция, как и уровень IgG, 
увеличиваются (до 15-20 г/л). При «полных» В-клеточных дефицитах 
уровень IgG не превышает 2 г/л, a IgA и IgM (у взрослых) не выявляют­
ся. Отсутствие одного из иммуноглобулинов при повторном исследова­
нии указывает на его дефицит, тогда обычно увеличен уровень другого - 
дисимуноглобулинемия. Артефакты «повышенного» IgM могут наблю­
даться при исследовании методом радиальной иммунодиффузии: при 
наличии в сыворотке мономера IgM, который быстро диффундирует и 
образует широкое кольцо преципитации. Подобная ситуация с другими 
Ig может быть при миеломах. Низкие уровни IgG и IgA при нормальном 
IgM могут быть обусловлены потерей белка через ЖКТ или почки, то­
гда снижены уровни альбумина и трансферрина. При недостаточности 
IgA и slgA белки пиши проникают через ЖКТ и стимулируют синтез 
IgG-антител. Такие антитела могут преципитировать in vitro антисыво­
ротку животных (коз, баранов) против IgA, создавая ложные кольца 
преципитации IgA. Выявление антител против изоантигенов эритроци­
тов, а также антигенов вакцин может решить вопрос о состоянии их 
синтеза. Поглотительная и переваривающая, хемотаксическая и метабо­
лическая (НСТ-тест) активности могут быть компенсаторно повышен­
ными при других ИД в связи с инфекцией. Как правило, выявляются 
иммунные комплексы.
Оценка общей гемолитической активности комплемента по СН50 
позволяет выявить большинство нарушений в этой системе. Однако 
этот метод не выявляет недостаточность В, D и пропердина - факторов 
альтернативного пути. При недостаточности С1-С8 уровень СН50 бли­
зок к нулю, а С9 - снижен в 2 раза. Снижение уровня СН50 при ВИД за­
висит от тяжести дефицита. При ангионевротическом отеке содержание 
С4 и С2 и уровень СН50 понижаются. С4 и СЗ можно определять мето­
дом радиальной иммунодиффузии. Их одновременное снижение указы­
вает на активацию комплемента иммунными комплексами, а снижение 
только СЗ - на активацию альтернативного пути. Это важно для диагно­
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стики нефрита, вызванного lgG-антителами против СЗ (NeF- 
нефретический фактор).
В качестве примера обследования населения можно привести 
данные скрининговых исследований, выполненных нами.
Среди 20 000 детей в сельской местности на основании данных 
педиатров и по диагностической анкете выделено 9000 детей до 5- 
летнего возраста, которые часто болели респираторными, гнойно­
септическими и аллергическими заболеваниями (угрожаемые по имму- 
нодефицитному заболеванию). Для иммунологического обследования 
по тестам I уровня (иммунодефицитный вариант иммунного статуса) 
из 9000 выбрано 288 (3,2%) детей. В состоянии клинического здоровья у 
них выявлены достоверные изменения в популяциях Т- и В-лимфоцитов 
и дисбаланс иммуноглобулинов. Количество Т-клеток было снижено (1- 
я группа 18±1,4%, 2-я - 28±2,6%), уровень В-лимфоцитов был снижен у 
30%. У 60% из этих детей определилась диссиммуноглобулинемия типа 
Gam, у 28% - GMa, у 12% - gMa.
При обследовании сельских детей выяснилось, что преобладаю­
щая клиническая «маска» иммунодефицита - хроническая диарея с ги­
потрофией, гиперплазия вилочковой железы и рецидивирующие гной­
но-септические заболевания. При обследовании детей городского рай­
она из 20 000 выявлено 8000 часто болеющих детей в возрасте до 5 лет. 
Данные, свидетельствующие об иммунодефицитом статусе, имелись у 
54 детей (0,67%). Следовательно, в сельском районе чаще встречались 
дети, имевшие признаки иммунодефицитной болезни. Их показатели: 
количество Т-лимфоцитов у 17 детей (34+0,8%); у 12 детей выявлена 
дисиммуноглобулемия типа GMa, у остальных - другие изменения.
При дальнейшем клиническом наблюдении оказалось, что у го­
родских детей были такие клинические «маски» иммунодефицита, как 
лимфоаденопатии (29%), риносинусопатии (40%), неадекватная реакция 
на иммунизацию и лекарственные препараты (26%), бронхопневмонии 
(5%). Родители городских детей, по данным анамнеза, чаще имели хро­
нические очаги инфекции, органические заболевания сердечно­
сосудистой системы, органов пищеварения и аллергические реакции.
На стационарном этапе больные, поступившие на лечение после 
эпидемиологического скрининга или направленные обычным путем, 
обследуются по одинаковым схемам с учетом основного диагноза. Как и 
в случае эпидемиологического обследования, жалобы больного, анамнез 
и объективные клинические данные служат исходным направлением 
иммунологического обследования. Выявляют наличие в анамнезе при­
чин, способных вызвать ИД, связь обострении заболевания с этими 
причинами (профессиональные иммунодепрессивные агенты, цитоста- 
тическая терапия и др.).
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Клинические признаки различных ИД:
По клиническим проявлениям можно предположительно судить о 
наличии того или иного дефекта в системе иммунитета. Это в первую 
очередь касается первичных ИДБ, сложнее дело обстоит со вторичными 
ИДБ.
Т-клеточные дефициты наиболее часто встречается тогда, когда 
имеются:
1) вирусные инфекции, в том числе после иммунизации, цитоме- 
галовирусная инфекция, герпес, ветряная оспа, гигантоклеточные пнев­
монии, генерализованная микобактериальная инфекция после вакцина­
ции БЦЖ;
2) оральный кандидоз после химиотерапии, антибиотикотерапии 
(персистирующий более 6 месяцев); кожно-слизистый кандидоз;
3) РТПХ с аллопецией, эритродермией после трансплантации ко­
стного мозга или переливания крови и взвеси лейкоцитов
4) стигмы - признаки первичных Т-клеточных дефицитов (Ди- 
Джоржи - аномалии лица, ушных раковин, сердца);
5) лимфопения (1,5х109/л и меньше) с дефицитом малых (диамет­
ром менее 10 мкм лимфоцитов);
6) СПИД - синдромы, ассоциированные с саркомой Калоши, диа­
реей, инфекцией «оппортунистическими» микроорганизмами;
В-клеточные дефекты (иммуноглобулинов и др.) вероятны при 
наличии:
1) рецидивирующих пиогенных инфекций стафилококками, 
стрептококками, гемофильной палочкой, сепсис, менингит;
2) персистирующей гиперплазии лимфатических узлов кишечни­
ка;
3) повторных эпизодов гнойно-септических заболеваний, связан­
ных с неспособностью к ответу на бактериальные полисахариды (пнев­
мококковую вакцину и др.).
Дефекты фагоцитов могут быть при:
1) рецидивирующих абсцессах (дефект киллинга бактерий)
2) локальных бактериальных инфекциях (нарушение хемотакси­
са).
Недостаточность комплемента:
1) себорейный дерматит бывает пщ недостаточности С5
2) рецидивирующие гнойные инфекции - СЗ (другие —  см. табл.
2) .
Наиболее вероятны иммунодефициты в тех случаях, когда имеет­
ся сочетание нескольких клинических и лабораторных признаков, осо­
бенно, при наблюдении больного в динамике. Доказательством имму­
нодефицита является выявление стойких нарушений в СИ.
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Несомненно, нельзя считать иммунодефицитом многочисленные 
транзиторные модуляции тех или других показателей СИ, которые 
встречаются при цепом ряде заболеваний и воздействий на организм, но 
по существу отражает нормальную реакцию СИ на раздражитель. Уме­
ренное снижение уровня Т-лимфоцитов и повышение количества В- 
лимфоцитов з крови при вакцинации, иммунизации и т.д., всегда сопро­
вождает нормальный иммунный ответ, а после его затихания показатели 
возвращаются к исходным. Такие изменения поэтому не требуют кор­
рекции.
Отличить вторичный иммунодефицит от первичного бывает труд­
но, а иногда невозможно. Дело в том, что первичный иммунодефицит 
может быть скрытым, без клинических манифестаций, и проявляется 
только после того или другого провоцирующего воздействия или забо­
левания. Такие бессимптомные первичные иммунодефициты можно об­
наружить у практически здоровых людей (например, дефицит IgA). До­
казать вторичный характер иммунодефицита можно лишь в том случае, 
если ранее у больного имелись нормальные показатели ИС, а воздейст­
вие причинного иммунодепрессивного фактора (например, лечение ци- 
тостатиками) очевидно.
Следует учесть также, что иммунодефициты могут быть не только 
общими, но и местными. Более того, местная недостаточность какого- 
либо фактора иммунитета может встречаться чаще, чем общая.
Для нарушений СИ при вторичных иммунодефицитах и ВИБ ха­
рактерно не столько избирательное угнетение и даже отсутствие одного 
из звеньев СИ, свойственное в большей степени первичным иммуноде­
фицитам, сколько стойкий дисбаланс различных факторов и показате­
лей этой системы (сдвиги в соотношении популяций и субпопуляций 
лимфоцитов, дисиммуноглобулинемия и др.). Поэтому лабораторная 
диагностика вторичных иммунодефицитов должна основываться не 
только на величинах показателей СИ, но и на их соотношениях, позво­
ляющих находить диагностические коэффициенты, наиболее характери­
зующие конкретный вид иммунодефицита.
Лабораторное обследование не всегда позволяет установить точ­
ную локализацию иммунного дефекта, т.к. количество тестов весьма ог­
раничено, а дефект может локализоваться в любом гене, участвующем в 
синтезе молекул, рецепторов, цитокинов СИ. Однако, из-за необходи­
мости компенсации дефекта, другие показатели СИ изменяются, поэто­
му часто находят дисбаланс ее показателей, что служит критерием ИД, а 
первичная общая вариабельная ИДБ или вторичный вариабельный ИД 
самые распространенные диагнозы. Более того, предлагается устанав­
ливать диагноз иммунодефицита только по клиническим данным - на­




Лечение первичных тяжелых ИД и синдромов после уточнения 
диагноза должно проводиться в специализированных центрах. Предло­
жены стандарты их лечения (Хаитов Р.М., 2001) с учетом механизмов 
развития.
Необходимо соблюдать общие принципы лечения ИДБ и обосно­
вать адекватную терапию.
Терапия больных с иммунодефицитными болезнями включает:
1) устранение симптомов клинических синдромов, в том числе 
инфекционных;
2) коррекцию самого иммунодефицита;
3) профилактику рецидивов и осложнений иммунодефицита.
Естественно, что каждое из этих направлений требует своих мето­
дов и подходов. Поэтому схемы лечения ИДБ - это комплекс медика­
ментозных и немедикаментозных мероприятий.
Продолжительность стационарного лечения зависит от характера 
и тяжести болезни и составляет от 3 нед до 2-х мес.
Цели и результаты лечения:
- ликвидация острых клинических синдромов и их осложнений
- достижение клинической ремиссии
- профилактика рецидивов
Профилактика инфицирования больных
Для уменьшения контактов больного с микроорганизмами приме­
няют различные способы изоляции.
Известны простые и технически сложные методы профилактиче­
ской изоляции. К первым относятся: выделение отдельной палаты с са­
нитарным узлом (бокса) для больного; использование персоналом сме­
няемых халатов, масок, перчаток, тщательного мытья рук; больным за­
прещают сырые фрукты, овощи, молочные продукты - возможные ис­
точники грамотрицательных бактерий. Более сложные технологии на­
правлены на очистку воздуха окружающего больного. Используются 
изоляторы с постоянным положительным давлением воздуха; палатки 
из пластических материалов, в которых воздух очищается специальны­
ми установками; ламинарные установки, которые обеспечивают на­
правленное движение очищенного воздуха.
Система многолетней изоляции была апробирована при уходе за 
американским мальчиком Дэвидом, страдавшим тяжелым комбиниро­
ванным иммунодефицитом. Ребенок был рожден в стерильных условиях 
путем кесарева сечения и сразу же помещен в стерильный изолятор, в 
котором он прожил 12 лет. Однако, даже в условиях гнотобиологиче- 
ского содержания Дэвида была обнаружена колонизация его покровов 
и стен изолятора некоторыми сапрофитами.
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Исследования тяжелых онкологических больных с ИД не выявили 
существенных преимуществ строгой изоляции в предупреждении ин­
фекционных осложнений по сравнению с простой изоляцией, потому 
что в этиологии инфекций у них основная роль принадлежит аутофлоре. 
Поэтому внешнюю изоляцию, как правило, сочетают с деконтаминаци­
ей кишечника и покровов антибиотиками и антисептическими средст­
вами, что особенно важно в период до и после трансплантации костного 
мозга. Важно отметить, что любой способ деконтаминации оказывается 
неэффективным против эндогенных вирусов герпеса, цитомегалии и 
других, которые часто становятся причиной гибели больных.
Г нотобиологическое содержание при первичных ИД применяет­
ся, главным образом, у больных с тяжелыми комбинированными ИД, 
реже - у больных с синдромом Вискотта-Олдрича и хронической грану­
лематозной болезнью, если больным не пересаживают костный мозг. 
Для большинства больных с первичными ИД, трансплантация костного 
мозга не показана, поэтому используют простые формы защиты.
Больные с первичными ИД нуждаются в особом домашнем режи­
ме. Детям с тяжелыми ИД и высокой инфекционной заболеваемостью 
показано домашнее воспитание и обучение. В зависимости от формы 
ИД вопрос о степени профилактической изоляции решается индивиду­
ально. Во всех случаях целесообразно предоставление больному от­
дельной комнаты, исключение его контактов с инфекционными боль­
ными.
Устранение этиологического фактора. Это касается прежде все­
го вторичных ИДБ, когда присутствие известных вредных факторов, 
профессиональных агентов оказывает иммунодепрессивные воздейст­
вия. Эти профессиональные агенты и факторы необходимо устранить.
Терапия инфекционных осложнений
Так как ИД проявляются инфекционными осложнениями, то про- 
тивомикробная терапия занимает ключевое место в их лечении. Выбор 
препаратов зависит от вида микрофлоры и особенностей ИД. Однако 
часто необходима комплексная терапия из-за наличия ассоциаций мик­
роорганизмов.
Антимикробные средства не только уменьшают дозу инфектов, но 
и, разрушая их, создают «аутовакцины», стимулирующие СИ. Противо­
вирусные препараты, препятствующие репликации вирусов, освобож­
дают их нуклеиновые кислоты для индукции интерферонов, а капсид­
ные белки для активации антителогенеза.
Антибактериальные препараты, разрушая бактерии, освобождают 
структуры, распознаваемые клетками и гуморальными факторами вро­
жденного иммунитета: липополисахариды, пептидогликаны и другие, 
которые активируют СИ, формирование адаптивного иммунитета. Осо­
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бенно эффективны препараты, которые не только не угнетают, но сами 
стимулируют, развитие иммунитета.
Антибактериальная терапия. При среднетяжелых ИД бактериаль­
ные инфекции часто рецидивируют. Лечение включает основной курс и 
поддерживающую терапию. Используются все принципы современной 
рациональной антибактериальной терапии. Однако длительность ее 
превышает в 2-3 раза период лечения обычных; больных. Применяются 
высокие дозы антибиотиков широкого спектра действия, их комбина­
ции, длительные курсы каждого препарата (до 10-14 дней при его эф­
фективности). Купирование обострений бактериальных инфекций дос­
тигается, как правило, последовательным проведением 2 -3 и более кур­
сов антибиотиков, общей продолжительностью не менее 4-5 недель. 
Продолжительность лечения одним препаратом составляет от 10 до 21 
дня. Эмпирическая антибактериальная терапия назначается, когда неиз­
вестна причина лихорадки, но предполагаются грамотрицательные бак­
терии. Часто используют цефапоспорины (100 мг/кг/сутки) с аминогли- 
козидами (в максимальной дозе). Больным с синдромом Вискотта- 
Олдрича их вводят внутривенно через катетер, так как при в/м введении 
возникают гематомы.
Вне обострения поддерживающую терапию проводят тримето- 
примом-сульфометоксазолом (5 мг/кг/сутки). При лечении пневмоний и 
других инфекций применяют ступенчатый принцип: вначале вводят ан­
тибиотики в/венно (2-3 дня), а после клинико-лабораторного улучшения 
пероральио (5-8 дней). Используют цефотаксим, цефтазидим, цефтриак- 
сон, офлоксацин, цефуроксим в виде монотерапии в комбинации с мак­
ролидами и фторхинолонами. Макролиды не угнетают костный мозг, 
хорошо проникают в ткани. Критериями перехода на пероральный при­
ем антибиотиков при пневмониях служат: уменьшение кашля, респира­
торных симптомов, нормализация температуры, количества лейкоцитов 
в крови, отсутствие признаков деструкции и поражений различных ор­
ганов и систем, генерализации процесса.
При пневмониях на фоне нейтропении (золотистый стафилококк, 
кишечная палочка, псевдомонады, грибы) показаны мезлоциллин или 
ванкомицин на период нейтропении. В случае отсутствия эффекта в те­
чение 24-48 часов целесообразно применение амфотерицина В и эрит­
ромицина.
При тяжелых инфекциях (сепсис, перитонит и др.) на начальном 
этапе лечения применяют эмпирическое антибактериальные препараты 
с широким спектром действия: цефалоспорины III поколения (цефади- 
зим и др.), фторхинолоны (ципрофлоксацин и др.) и карбапенемовые 
антибиотики - меропенем и имипенем, особенно при вероятности ана­
эробной инфекции. Обычно начинают с монотерапии (меропенем 1 г 3 
раза в сутки внутривенно) при нормализации температуры через 48-72
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часа лечение продолжают. Если обнаружена P.aeruginoza, то добавляют 
амикацин или ципрофлоксацин или другой препарат согласно чувстви­
тельности выделенных бактерий. При отсутствии эффекта в первые 72 
часа дополнительно назначают в/венно ванкомицин. Обычные комби­
нации -два бактерицидных или два бактериостатических антибиотика.
Схемы лечения определяются индивидуально для каждого боль­
ного: при непрерывно-рецидивирующих бактериальных процессах 
больные нуждаются в длительной, иногда многолетней и даже пожиз­
ненной антибактериальной терапии прерывистыми или непрерывно по­
вторяемыми курсами.
Антибактериальная терапия при ИД применяется не только с ле­
чебной, но и с профилактической целью. Так, больным с гуморальными 
и комбинированными иммунодефицитами, находящимися на регуляр­
ной заместительной терапии иммуноглобулинами, могут проводиться 
короткие курсы антибиотиков в промежутках между введениями Ig- 
препаратов, Таким путем более успешно предупреждаются инфекцион­
ные обострения и повышается эффективность самой заместительной те­
рапии. При хронической гранулематозной болезни, постоянная профи­
лактическая антибиотикотерапия считается основным средством преду­
преждения развития опасных для жизни инфекционных осложнений.
Роль антибактериальной терапии в последнее время возрастает в 
связи с появлением новых поколений антибиотиков, обладающих по­
мимо бактериостатических и бактерицидных эффектов, прямым имму­
ностимулирующим действием. Назначение таких препаратов определя­
ется видом дефекта, который они параллельно могут восполнить. По 
показаниям и чувствительности микрофлоры очагов инфекции приме­
няют: цефалоспорины (ципрофлоксацин, цефтазидим), цефотаксим 
(клафоран), цеклор, цефриаксон (роцефин), в возрастных дозах - от 2 до 
4 недель; аминогликозиды (гентамицин, амикацин, тобрамицин в тече­
ние 2-4 недель); пенициллины (ампиокс, амоксициллин, амоксиклав), 
импенем + тиенам (15 мг/кг 4 раза в сутки 2-3 нед); сульфаниламиды 
(триметоприм-сульфаметоксазол - в возрасте 6 нед - 6 мес по 120 мг 2 
раза в сутки, 6 мес - 5 лет - 240 мг 2 раза в сутки, 6-12 лет - 480 мг; бак- 
трим, сектрим) в течение 3 нед - 2 мес. При гнойных полостных процес­
сах (синуситах, бронхитах) - промывание, лаваж бронхов, муколитики; 
при кожных поражениях — антибактериальные мази, обработка анти­
септическими растворами.
Противогрибковая терапия. Противогрибковые препараты у 
больных с ИД применяют с лечебной и профилактической целью (Сер­
геев Ю.В. и др., 2003). Больные с различными формами ИД неодинако­
во чувствительны к грибковой инфекции. У больных с гуморальными и 
многими комбинированными дефектами грибковая инфекция встреча­
ется не часто, поэтому противогрибковые препараты (нистатин, лево-
154
рин, дифлюкан, клотримазол) применяются в профилактических дози­
ровках при повторных курсах антибиотиков.
Ведущее значение противогрибковая терапия приобретает при ле­
чении генерализованных форм грибковой инфекции. Основную про­
блему представляет инфекция кандидами при таких ИД как хрониче­
ский кожно-слизистый кандидоз, синдром Ди Джорджи, тяжелая ком­
бинированная иммунная недостаточность. У таких больных могут быть 
поражения кожи и слизистых оболочек грибами Candida и Aspergillus, 
но возможны и тяжелые инфекции, особенно при СПИД и раке высоко­
патогенными Histoplasma capsulatum, Coccidiodes immitis; редко встре­
чаются феогифомикозы (Curerdaria spp., Altemana spp. и др.), зигомико- 
зы (Rhizopus spp., Mucor spp.), гиапогифомикозы (Fusarium spp. и др.) в 
связи с эндогенной колонизацией. У этих больных даже непатогенные 
дрожжи могут вызывать летальные инфекции.
Длительное время основным противогрибковым препаратом при 
распространенном кандидозе являлся амфотерицин В. Преимуществом 
этого препарата является его высокая эффективность и возможность 
внутривенного и эндолюмбального введения, что бывает необходимо 
при висцеральных кандидо-зах или кандидозном менингите. Однако 
препарат токсичен, что ограничивает его применение наиболее тяжелы­
ми микозами (при инфекции аспергиллами по 1 мг/кг/сутки 6 мес). Ме­
нее токсична его липосомальная форма - амбизом (3-5 мг/кг). Неопас­
ные для жизни поверхностные кандида-инфекции, в частности кожно- 
слизистый кандидоз, эффективно устраняются препаратами имидазоль­
ной группы. Кетокеназол (низорал, орунгап) в дозе 200-400 мг в сутки 
приводит к очищению слизистых от налетов молочницы в течение 24-72 
часов. Устранение кожных повреждений требует 2-9 недели. Энтераль­
ное лечение целесообразно сочетать с местным применением противо­
грибковых мазей и жидкостей. Несмотря на хороший эффект, наблю­
даемый на протяжении всего курса лечения и в ближайшее после его за­
вершения сроки, отмена препарата приводит к постепенным рецидивам 
грибковых поражений. Поэтому схемы лечения больных хроническим 
кандидозом индивидуальны. Малая токсичность дифлюкана и хорошая 
переносимость больными позволяет проводить длительное лечение да­
же у маленьких детей.
Больные хроническим кожно-слизистым кандидозом могут стра­
дать также рецидивирующими и хроническими бактериальными инфек­
циями. Санация бактериальных очагов достигается с помощью рацио­
нальной антибактериальной терапии на фоне постоянного приема про­
тивогрибковых препаратов. Для профилактики пневмоцистной пневмо­
нии применяют флуконазол или итраконазол (5-10 мг/кг/сутки). Для 
профилактики пневмоцистных пневмоний при ВИЧ-инфекции, а также 
для лечения используют пентамидин (аэрозоли и в/венно), а при его не­
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переносимости - дапсон. Однако, если на фоне применения антибиоти­
ков широкого спектра действия фебрилитет сохраняется 5-7 дней, а 
грибы не удастся выделить, рекомендуется амфотерицин в дозе 0,5-0,6 
мг/кг/сутки.
Противовирусная терапия. Она показана при Т-клеточных и ин- 
терфероновых ИД. Профилактика некоторых вирусных инфекций дос­
тигается благодаря вакцинации при сохранении у больного синтеза ан­
тител. Их дефицит сопровождается вирусными энцефалитами и менин­
гитами, ECHO — вирусными инфекциями.
При лечении вирусных респираторных инфекций у больных с ИД 
используются все общепринятые средства, а также дополнительные ле­
чебные или профилактические меры, предупреждающие развитие ос­
ложнений с учетом конкретного дефекта иммунитета (антибиотики, 
внеочередное переливание плазмы или введение гамма-глобулина).
Эффективным средством терапии острых герпетических инфек­
ций (генитальных, проктитов, пневмоний) является препарат ацикловир 
(зовиракс) в возрастных дозах, действие которого основано на блокиро­
вании специфических ферментов вируса, при герпесе и цитомегалови- 
русной инфекции используют также фоскарнет, ганцикловир, затем 
фамцикловир.
По показаниям назначают препараты интерферонов в различных 
дозировках в зависимости от вида иммунного дефекта. Противовирус­
ным действием обладает изопринозин.
Линкомицин, трентал подавляют многие вирусы (герпес 1 типа,
энцефаломиелита и др.).
Противопаразитарная терапия. В лечении паразитарных ин­
фекций у больных с недостаточностью иммунитета используют обще­
принятые препараты и дозировки.
Лечение и профилактика иммуноглобулинами
При агаммаглобуликемии, дефицитах антител и вторичных гипо- 
гаммаглобулинемиях применение препаратов плазмы крови и внутри­
венных иммуноглобулинов является ведущим методом лечения и про­
филактики инфекций.
При недостаточности иммуноглобулинов (Ig) (агаммаглобулине- 
мия) Ig вводят в/венно в режиме насыщения по 400-800 мг/кг массы. 
Октагам по 400-800 мг/кг одномоментно, поддерживающий курс: одно 
введение (200 мг/кг) с интервалом 3-4 недели. Пентаглобин новорож­
денным по 5 мг/кг ежедневно 3 дня (1,7 мл/кг/час), взрослым - 0,4 
мл/кг/час и до 15 мл/кг/час 3 суток (Шедель, 1996). Нижненовгородский 
Ig вводят по 25-50 мл в течение 3-5 дней.
Нативную свежезамороженную плазму применяют по 10-40 мл/кг. 
Курс 1000-2400 мл 2 раза в неделю.
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Для профилактики инфекции уровни Ig при ИД должны поддер­
живаться не ниже 4-6 г/л (200-800 мг/кг/месяц октагама). Нативную 
плазму с этой же целью вводят 1 раз в месяц по 15-20 мл/кг.
Профилактическая иммунизация
Согласно меморандуму ВОЗ (1995) живые вакцины не должны 
вводиться в тяжелых случаях недостаточности иммунитета:
- при комбинированных ИД и агаммаглобулинемии
- при приобретенных ИД в связи с лимфомами, лимфогранулема­
тозом, лейкозами и другими онкозаболеваниями системы иммунитета
- при лечении иммунодепрессантами и лучевой терапией 
Большинство профилактических прививок проводится в первые полтора 
года жизни и дети с первичными ИД оказываются привитыми до того, 
как им устанавливается иммунологический диагноз (Медуницын Н.В., 
1999). Ретроспективный анализ показывает, что в большинстве случаев 
дети с ИД переносят иммунизацию без осложнений. Лишь при тяжелых 
комбинированных иммунодефицитах, хронической гранулематозной 
болезни и у отдельных больных с агаммаглобуликемией и общей вариа­
бельной гипогаммаглобулинемией могут возникать прививочные ин­
фекции, вызванные живыми аттенуированными вирусными или бакте­
риальными вакцинами (Медуницын Н.В., 1997; Семенов Б.Ф., 2002). 
Наиболее известны генерализованная БЦЖ-инфекция у больных хрони­
ческой гранулематозной болезнью и тяжелым комбинированным ИД; 
паралитический полиомиелит у больных агаммаглобулинемией. Эф­
фективность вакцинации у детей с ИД невысока: при недостаточности 
иммуноглобулинов и nmер-IgE-синдроме из-за количественного дефи­
цита антител, а при комбинированных дефектах - вследствие неспособ­
ности к выработке антител на антигены. Но иммунизация анатоксинами 
безопасна.
Местная терапия в очаге поражения зависит от его вида: при про­
явлениях аллергии - кортикостероидные мази (элоком, адвантан, пред- 
низолоновая и др.), при сопутствующей инфекции - тридерм и др.
Кроме того, в зависимости от вида и тяжести ИД применяются 
дополнительные методы лечения.
Реконструктивная иммунотерапия
Для восстановления СИ у больных с генетическими дефектами 
необходимы трансплантация жизнеспособных стволовых клеток СИ до­
нора или генная терапия.
Материалом для трансплантации могут служить полипотентные 
гемопоэтические стволовые клетки крови, костного мозга или эмбрио­
нальной печени, фетальный тимус или культивируемый тимический 
эпителий. Пересадка органов СИ (тимуса и др.) применяется редко.
Генная терапия осуществляется путем переноса нормального гена 
с помощью вектора в клетки больного.
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Использование генетически модифицированных стволовых клеток 
для генной терапии. У больных Х-сцепленным тяжелым комбинирован­
ным иммунодефицитом отсутствует ген, ответственный за синтез общей 
■у-субъединицы интерлейкин-2 рецептора (IL-2Ryc). Интерлейкин-2 не­
обходим для образования зрелых Т- и В-лимфоцитов, натуральных кил­
леров. В результате отсутствия IL-2Ryc не воспринимается сигнал- 
команда интерлейкина-2 этими клетками и по причине отсутствия зре­
лых лимфоцитов у таких больных постоянные тяжелые инфекции, кото­
рые вызываются даже сапрофитами, часто приводящие к гибели ребен­
ка.
Для лечения этих детей французские иммунологи использовали 
генетически модифицированные стволовые клетки. Для этого выделен­
ные из организма больного стволовые клетки культивировали с дефект­
ным ретровирусным вектором на основе вирусов мышиной лейкемии 
Молони, который содержал зстроенный человеческий ген IL2Ryc. Затем 
выделяли те стволовые клетки, в которые проник ретровирусный вектор 
с геном IL2Ryc. Эти стволовые клетки вводили обратно больному ре­
бенку, который полностью излечивался от болезни. Но у 1 из 10 детей, 
пролеченных таким методом, развивался острый Т-клеточный лимфоб­
ластный лейкоз. Эта проблема обусловлена тем, что пока не удается 
точно программировать место встраивания вносимого гена в геном 
больного. Исходно в геноме человека имеются онкогены, которые обес­
печивают быстрый рост клеток в эмбриональный период развития.
Трансплантация костного мозга больным с первичными ИДБ. 
Костный мозг содержит полипотентные гемопоэтические стволовые 
клетки, способные к дифференцировке в эритроидную, миелоидную и 
мегакариоцитарную линии клеток. Путем трансплантации костного 
мозга излечены десятки больных с ранее неизбежно фатальными ИД: 
синдром Вискотта-Олдрича; тяжелая дисфункция нейтрофилов; хрони­
ческая гранулематозпая болезнь детского возраста; тяжелый агрануло­
цитоз (болезнь Костманна); иммунодефицит с нейтропенией и хряще­
волосяной гипоплазией; младенческий остеопетроз (мраморная бо­
лезнь); остеопетроз с поздним началом; идиопатическая и иммунная 
пластические анемии.
Следует отметить, что трансплантация гемопоэтических стволо­
вых клеток не показана при ИД, в основе которых лежит дефектное 
кроветворное микроокружение у реципиента или дефект регуляторных 
механизмов пролиферации, дифференцировки и созревания лимфоид­
ной линии клеток (например, при наличии патологических клеток- 
супрессоров или ингибирующих сывороточных факторов), а также при 
инфекциях СИ (СПИД).
Наилучшие результаты были получены при использовании в каче­
стве донора костного мозга HLA-идентичного сибса или другого родст­
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венного донора. Использование HLA-гаплоидентичного родителя или 
HLA-фенотипически идентичного неродственного донора без истоще­
ния его Т-клеток сопровождается очень высокой частотой летальной ре­
акции трансплантат против хозяина (РТПХ). Достаточно высока эффек­
тивность использования истощенного от Т-клеток HLA- 
гаплоидентичного костного мозга, но у значительной части больных 
происходит восстановление лишь клеточного иммунитета, а для вы­
живания им необходима постоянная заместительная терапия иммуног­
лобулинами. Идентичность по HLA-молекулам необходима и потому, 
что Т-лимфоциты распознают чужеродные пептиды-антигены лишь в 
комплексе со «своими» HLA-молекулами, после чего запускается нор­
мальный иммунный ответ и синтез антител.
В случаях неполной HLA -идентичности донора и реципиента на 
успех использования цельного костного мозга можно рассчитывать 
только при идентичности HLA-D локусов донора и реципиента, что 
можно выявить по отрицательным результатам смешанной культуры 
лимфоцитов. Отсутствие половых различий между донором и реципи­
ентом, а также молодой возраст реципиента улучшают прогноз транс­
плантации костного мозга. Обязательным моментом проведения транс­
плантации костного мозга больным с первичными ИД является пре- 
трансплантационная деконтаминация и строгая безмикробная изоляция 
реципиента в посттрансплантационном периоде. Сроки изоляции при 
тяжелых комбинированных ИД от нескольких недель до нескольких ме­
сяцев.
Наиболее частой причиной неудачной пересадки костного мозга 
больным с первичными ИД является развитие острой или хронической 
реакции трансплантат против хозяина (РТПХ) или отторжение транс­
плантата. Развитие РТПХ несколько чаще наблюдается при тяжелой 
комбинированной иммунной недостаточности; отторжение трансплан­
тата более характерно для синдрома Вискотта-Олдрича и хронической 
гранулематозной болезни. Если тяжелая комбинированная иммунная 
недостаточность, как правило, не требует проведения претранспланта- 
ционной иммуносупрессии, то в случае хронической гранулематозной 
болезни и синдрома Вискотта-Олдрича она обязательна и достигается 
химио- (циклоспорин А, циклофосфан) или лучевой терапией. При син­
дроме Вискотта-Олдрича также необходима претрансплантационная 
миелоаблация (например, с помощью бисульфана) для обеспечения зон 
дифференцировки пересаженных гемопоэтических стволовых клеток не 
только в направлении миелоидных (лимфоидных) элементов, но и по 
линии мегакариоцитарного ростка.
Трансплантация тимуса и культивируемого тимического эпи­
телия. Изолированная пересадка эмбриофетального тимуса была наи­
более эффективна при синдроме Ди-Джорджи и вызывала у больных
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восстановление спосооности отторгать кожный лоскут, реагировать в 
кожных тестах гиперчувствительности замедленного типа и отвечать 
пролиферацией лимфоцитов реципиента на ФГА (Петров Р.В., Лопухин, 
1974). Восстановление Т-клеточного иммунитета обычно наблюдалось в 
течение первого месяца после трансплантации, хотя у некоторых боль­
ных только через 4-7 месяцев. Существенно, что ни у одного больного с 
синдромом Ди-Джорджи после трансплантации постнатального тимуса 
не наблюдалось признаков химеризма или РТПХ.
Для трансплантации обычно используют тимус 10-16 недель гес­
тации. Тимус, взятый от эмбрионов старше 12 недель гестации перед 
трансплантацией следует облучить для элиминации посттимических 
лимфоцитов, способных вызывать у реципиента РТПХ.
Иммунологического улучшения удалось добиться у группы детей, 
больных комбинированной иммунной недостаточностью с атаксией- 
телеангиоэктазией (синдром Луи-Бар), которым трансплантировали 
единый комплекс тимус-грудина от мертворожденных детей. Однако 
катамнестические наблюдения показали, что в большинстве случаев 
эффект оказался временным или частичным.
Другим способом восстановления иммунокомпетентности являет­
ся пересадка длительно культивируемого тимического эпителия. Из по­
стнатального тимуса изготавливают 500-600 эксплантатов размером 
около 1 мм3 каждый и культивируют в среде Hams-F10 с добавлением 
30% эмбриональной сыворотки крови телят (FCS). Эти условия обеспе­
чивают гибель тимоцитов при поддержании выживаемости эпителиаль­
ных клеток. После 14-21 дня культивирования эксплантаты исследуют 
микроскопически для подтверждения элиминации тимоцитов и вводят 
подкожно, внутрибрюшинно, либо подсаживают хирургически под фас­
цию бедра. Описаны единичные случаи эффективного применения 
трансплантации эмбриофетального тимуса больным с синдромом дис­
семинированного кандидоза кожи и слизистых. Иммунокорригирующий 
эффект в ряде случаев повышался при одновременном применении фак­
тора переноса.
В последние годы в связи с производством препаратов тимиче­
ских гормонов, частично эффективных при синдроме Ди-Джорджи, а 
также нередко спонтанным (частичным или полным) восстановлением 
клеточного иммунитета у значительной части больных синдромом Ди- 
Джорджи, трансплантация тимуса используется редко.
Применение иммуномодуляторов при первичных иммуноде­
фицитах
При большинстве среднетяжелых и тяжелых первичных ИД им­
муномодуляторы не эффективны и необходима пересадка костного моз­
га или заместительная терапия иммуноглобулинами. Однако в некото­
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рых случаях они могут быть полезны как средства, усиливающие ком­
пенсаторные возможности СИ.
При первичной общей вариабельной иммунной недостаточности 
(ОВИН) с преимущественным нарушением гуморального звена имму­
нитета в комплексе лечения был испытан полиоксидоний по 12 мг в/м 
ежедневно №10 и в дальнейшем по 6 мг 2 раза в неделю в течение 1-3 
мес. На этом фоне удалось уменьшить антибактериальную терапию, по­
лучить более длительную ремиссию. Отмечено увеличение количества 
лейкоцитов, лимфоцитов, фагоцитоза.
Миелопид получали 10 больных агаммаглобулинемией в дозе 5 мг 
подкожно, на курс 6 инъекций при обострении воспаления в бронхоле­
гочной системе на фоне антибактериальной и заместительной терапии 
Ig. Препарат ускорял ликвидацию воспаления и удлинял период ремис­
сии (Латышева Т.В., 2002).
Профилактика иммунодефицитов
Профилактика первичных (врожденных) иммунодефицитов осно­
вывается на тех же принципах, что и других генетических аномалий 
развития. При наличии в семье больных с генетическим ИД, необходи­
ма медикогенетическая консультация до рождения детей. Что касается 
иммунопрофилактики, то она может осуществляться только как проти­
ворецидивная и включает те же меры, что и лечение. Необходим посто­
янный иммунологический контроль за состоянием больных
Несколько шире возможности профилактики вторичных иммуно­
дефицитов. Она может быть как предупреждающей, так и противореци­
дивной. Первая заключается в своевременной и полноценной терапии 
заболеваний, которые могут быть причиной этих дефектов; ранней ди­
агностике дисбаланса в СИ, являющегося основой его развития; свое­
временной коррекции этого дисбаланса.
Противорецидивная профилактика базируется на диспансериза­
ции больных и иммунореабилитации тех, у которых обнаружен первич­
ный или вторичный иммунодефицит. Такие больные должны регулярно 
обследоваться и при выявлении у них в динамике отрицательных сдви­
гов в СИ необходима иммунокоррекция. Так, например, показано, что 
детям, перенесшим гнойно-септические заболевания, необходима им­
мунореабилитация, так как несмотря на клиническое выздоровление, 
показатели клеточного и гуморального иммунитета у них полностью не 
восстанавливается: IgG еще снижен; IgM и IgA - на субнормальном 
уровне, а у некоторых детей выше нормы, что отражает готовность ор­
ганизма к реинфекции. При сохранении в период ремиссии сниженных 
показателей иммунологической реактивности проводят комплекс актив­
ных реабилитационных мероприятий.
Организация помощи больным. Участковый врач поликлиники 
(семейный врач) выявляет больных с признаками ИД, направляет на об­
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следование, консультирует у специалистов (клинического иммунолога и 
др.); выполняет назначения клинического иммунолога, осуществляет 
диспансеризацию. При необходимости направляет па стационарное ле­
чение. Последнее должно проводиться в специализированных стацио­
нарах. Необходима диспансеризация с регулярным иммунологическим 
обследованием и профилактической заместительной терапией: при 
агаммаглобулинемии — введение иммуноглобулинов, наследственным 
ангионевротическим отеком — С 1-ингибитор, свежая плазма и стиму­
лирующая терапия; другим больным - соответственно по показаниям.
Глава 11. Диспансеризация здорового и больного ребенка 
(И.М. Лысенко, Б.Г. Косенкова) 
Диспансеризация больных детей. Инвалидность. Реабилита­
ция
Диспансеризация -  это активное динамическое наблюдение за со­
стоянием здоровья определенных контингентов населения (здоровых и 
больных), взятие этих групп на учет с целью раннего выявления заболе­
ваний, наблюдения и комплексного лечения заболевших, проведения 
мероприятий по оздоровлению, предупреждению развития и распро­
странения болезней, восстановлению трудоспособности и продлению 
периода активной жизнедеятельности. При этом основная цель диспан­
серизации состоит в сохранении и укреплении здоровья, увеличении 
продолжительности жизни и повышении её качества путем активного 
выявления и лечения начальных форм заболеваний и их осложнений, 
изучения и устранения причин, способствующих возникновению и рас­
пространению заболеваний, широкого проведения комплекса социаль­
ных, санитарно-гигиенических, профилактических, лечебно­
оздоровительных мероприятий. Диспансеризация больных детей на ам­
булаторном этапе, проводится участковой службой педиатрического 
участка детской поликлиники, согласно приказу Минздрава Республики 
Беларусь от 23 августа 2000 г. N 1331 года и дополнительным методи­
ческим рекомендациям и протоколов М3 РБ. В приказе приводится:
• перечень заболеваний, при которых ребенок берется на диспан­
серный учет, сроки и кратность осмотров,
• продолжительность диспансерного наблюдения,
• перечень необходимого обследования и консультаций узкими 
специалистами,
• план профилактических оздоровительных мероприятий,
• критерии снятия с диспансерного учета.
Ребенок берется на диспансерный учет после выписки из стацио­
нара на основании выписного эпикриза, ему заполняется форма №30/у 
-  Карта диспансерного наблюдения, в которой указываются сроки те-
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кущего и повторного осмотра ребенка врачом-педиатром и врачами- 
консультантами, выполнении необходимых обследований и оздорови­
тельных мероприятий согласно плану диспансеризации. Помимо этого, 
в карте диспансерного наблюдения указывают возникающие осложне­
ния, сопутствующие заболевания, изменения диагноза и наиболее важ­
ные лечебно-профилактических мероприятия: госпитализация, санатор­
но-курортное лечение, перевод на инвалидность и т. д.
На больных, находящихся под диспансерным наблюдением по 
поводу двух и более заболеваний, этиологически не связанных между 
собой, заполняются раздельные контрольные карты.
Карты хранятся в картотеке у каждого врача, имеющего больных, 
взятых под диспансерное наблюдение. Карты рекомендуется хранить по 
месяцам назначенной явки к врачу (в целом или по нозологическим 
формам заболеваний), что позволяет вести контроль за систематично­
стью посещений и принимать меры к привлечению больных, пропус­
тивших срок явки.
Диспансеризацию больных, требующих специальных методов 
профилактики и лечения (туберкулез, злокачественные новообразова­
ния, психические расстройства, венерические заболевания и др.) осуще­
ствляют в сети специальных учреждений -  диспансерах. Если такие 
диспансеры отсутствуют, диспансеризацию этих больных осуществля­
ют врачи-специалисты детских поликлиник.
Независимо от того, где больной ребенок находиться на диспан­
серном учете, участковый врач-педиатр обязан знать о его состоянии 
здоровья и поддерживать тесную связь с соответствующими специали­
стами. В истории развития ребенка (форма 112/у) должны быть отраже­
ны данные наблюдения за больными и результаты обследования. Уча­
стковый врач совместно со специалистами вырабатывает индивидуаль­
ный план диспансеризации ребенка.
План диспансеризации предусматривает комплекс лечебных и оз­
доровительных мероприятий на текущий год, периодичность осмотра 
ребенка участковым врачом, частоту консультаций специалистами в за­
висимости от стадии и характера заболевания.
По окончании календарного года участковый врач с привлечени­
ем специалистов составляет диспансерный эпикриз, где отражаются ди­
намика заболевания, эффективность проведенных лечебных мероприя­
тий и дается общая оценка эффективности диспансеризации: выздоров­
ление, улучшение, без перемен.
Социальные аспекты диспансерного наблюдения
Изучение условий труда (обучения) и быта осуществляется со­
вместно участковым педиатром, узкими специалистами, комиссией 
ВКК в детской поликлинике по месту жительства ребенка. Это необхо­
димо для выяснения возможных этиологических факторов заболевания,
163
объективных и субъективных препятствий проведению качественного 
лечения и реабилитации больного ребенка, а также создания адекватных 
условий для наиболее полной диспансеризации. Социальный аспект 
диспансерного наблюдения включает следующие разделы:
- социальные права и возможные пути коррекции условий жизни 
и труда (обучения) с учетом директивных и инструктивно — методиче­
ских документов по социальной защите;
- организацию учебного процесса (дома, в школе) пребывание 
детей в специализированном дошкольном учреждении или группе и 
т.д.;
- рекомендации по изменению устройства быта, режима дня, пи­
тания.
Анализ качества и эффективности диспансерного наблюдения
Проведение учета и контроля за диспансерным наблюдением осу­
ществляется согласно нормативными документам (приказ М3 РБ № 303 
от 27 сентября 1999 г. «О совершенствовании контроля качества меди­
цинской помощи населению РБ», инструкция М3 РБ от 29 мая 2002 г. 
№ 3 7 -0 1 0 2  «Методика оценки качества медицинской помощи населе­
нию лечебно -  профилактических учреждений»).
Показатели диспансеризации:
1) показатели объема диспансеризации:
а) охват диспансерным наблюдением больных данной нозологиче­
ской формы:
Число лиц, состоявших под диспансерным наблюдением на начало года + число
вновь взятых под наблюдение в течение года  + число больных, не наблюдав­
шихся в течение года___________________________________________________х  100.
Число зарегистрированных больных с данным заболеванием
Полнота охвата характеризует активность врачей-педиатров в организации и 
проведении диспансеризации. Следует стремиться к высоким показателям охвата 
(80-90% и даже 100%)
б) структура больных, состоящих на диспансерном учете:
Число больных, состоящих на учете по поводу данного заболевания х  100.
Общее число больных, состоящих на учете на конец года
Структура по заболеваниям дает представление о контингенте больных детей, 
об участии различных специалистов в диспансеризации.
2) показатели качества диспансеризации:
а) активность выполнения явок к врачу:
Число выполненных явок к  врачу диспансерными больными х  100
Число назначенных явок к  врачу
б) процент госпитализированных диспансерных больных:
Ч и сло  г о с п и т а л и зи р о в а н н ы х  б о л ь н ы х  и з  ч и с л а  н у ж д а в ш и х с я  хЮ О.
Ч и сло  н у ж д а в ш и х с я  в  г о с п и т а л и за ц и и
Аналогично рассчитывается активность выполнения других лечеб­
но-диагностических и оздоровительных мероприятий (реабилитация, 
санаторно-курортное лечение, противорецидивное лечение и т. д.);
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3) показатели эффективности диспансеризации;
а) изменения в состоянии здоровья диспансеризуемых (с улучше­
нием, с ухудшением, без изменений):
Число диспансерных больных с  улучшением (ухудшением, без изменений)
состояния здоровья в течение года____________________________  х  100
Число диспансерных больных, наблюдавшихся более 1 года
б) удельный вес больных, имевших обострение заболевания, по по­
воду которого осуществляется диспансерное наблюдение:
Число больных, наблюдавшихся более года и имевших обострение заболевания
х  100
Число диспансерных больных данным заболеванием, наблюдавшихся
более 1 года
в) первичная инвалидность среди диспансеризуемых:
Число диспансерных больных, впервые признанных инвалидами х  100.
Общее число больных, состоящих под диспансерным наблюдением более 1 года
Показатели эффективности диспансеризации позволяют определить 
своевременность и полноту проводимых клинико-диагностических ис­
следований, лечебно-оздоровительные мероприятий, динамичность на­
блюдения, дать экспертную оценку диспансерной работе каждого врача.
Реабилитация детей после болезни. Инвалидность
Проблема детской инвалидности в Республике Беларусь является 
одной из важнейших не только медицинских, но и социальных проблем 
нашего государства. Среди факторов, способствующих возникновению 
инвалидности в детском возрасте, можно выделить такие, как ухудше­
ние экологической обстановки, рост детского травматизма, патология 
течения беременности и родов, хроническая патология внутренних ор­
ганов, заболевания аллергического генеза и др.
Ведущее место в нозологической структуре первичной детской ин­
валидности занимают^ по данным М3 РБ за 2009 год):
- наследственные и врожденные заболевания — 30,6 % (4,86 на 10 
тыс. нас.);
- болезни нервной системы -17,3 % (2,75 на 10 тыс. нас.);
- заболевания эндокринной системы -10,6 % (1,68 на 10 тыс. нас.)
- онкологические заболевания - 8,8 % (1,40 на 10 тыс. нас.)
- психические расстройства - 8,1 % (1,29 на 10 тыс. нас.)
Инвалидность детей значительно ограничивает их жизнедеятель­
ность, приводит к социальной дезадаптации вследствие нарушения их 
развития и роста, потери контроля за своим поведением, а также спо­
собностей к самообслуживанию, передвижению, ориентации, обуче­
нию, общению, а в будущем и трудовой деятельности.
Проявления болезни рассматриваются на трех уровнях: органном, 
организменном и социальном.
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На органном уровне болезнь проявляется в виде морфологических 
изменений, приводящих к нарушению функций органа или системы ор­
ганов. На организменном уровне болезнь характеризуется ограничением 
жизнедеятельности.
На социальном уровне заболевание ведет к социальной неполно­
ценности, вследствие ограничения жизнедеятельности человек не спо­
собен выполнять обычную для него роль в жизни в соответствии с воз­
растом.






5) занятия трудовой деятельностью;
6) контроль за своим поведением;
7) обучение.
Ограничение жизнедеятельности характеризуется отсутствием 
одного или сочетанием нескольких указанных критериев. Оценка кри­
териев жизнедеятельности у детей требует учета возрастных возможно­
стей ребенка.
Ограничение жизнедеятельности ребенка выражается в полной 
либо частичной утрате способности осуществлять ориентацию, обще­
ние, передвижение, самообслуживание, контроль своего поведения, а 
также в утрате возможности заниматься трудовой деятельностью, такой 
как игра, учеба.
Ограничение жизнедеятельности ребенка определяется наруше­
нием функций и подразделяется на три степени: резкое (I степени), зна­
чительное (II степени), выраженное (III степени).
Состояние функций характеризуется по функциональному классу
(ФК):
0 - нет нарушений функций;
1 - имеются легкие нарушения функций (не более чем на 25 %), 
компенсируемые полностью;
2 - умеренные нарушения функций (от 25 % до 50 %), частично 
компенсируемые до умеренной степени;
3 - значительные нарушения функций (от 51 % до 75 %), слабо 
компенсируемые;
4 - резко выраженные и полные (свыше 75 %) нарушения функ­
ций, не компенсируемые.
Инвалидность с детства устанавливается в тех случаях, когда ин­
валидность вследствие заболевания или увечья наступила в возрасте до 
18 лет. Для определения инвалидности медико-реабилитационная экс­
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пертная комиссия (МРЭК) устанавливает ее причину. При определении 
причины инвалидности МРЭК исходят из клинических данных, из ме­
дицинской и другой документации.
МРЭК выдает заключение, которое является официальным доку­
ментом, удостоверяющим срок и причину инвалидности, а также со­
ставляет индивидуальную программу реабилитации, в которой указы­
ваются конкретные объемы и виды медицинской, профессиональной, а 
также социальной реабилитации ребенка инвалида.
Индивидуальная программа реабилитации является документом, 
обязательным для исполнения соответствующими государственными 
органами, предприятиями, учреждениями и организациями независимо 
от форм собственности.
Поводом для установления инвалидности является не сама бо­
лезнь или травма, а их последствия. Последствия могут проявляться в 
виде нарушений какой-либо психической, физиологической или анато­
мической структуры либо функции, что в свою очередь приводит к ог­
раничению жизнедеятельности и социальной недостаточности ребенка.
При хронических соматических заболеваниях возможно форми­
рование различных ограничений жизнедеятельности. В таких случаях 
вопрос установления инвалидности у детей рассматривается только по­
сле обследования в специализированном стационаре специалистами 
детских лечебно-профилактических учреждений, когда социальная де­
задаптация принимает стойкий характер, несмотря на проведенные ле­
чебные мероприятия и реабилитацию.
Детям инвалидность устанавливается без указания группы и при­
чины на определенный срок, который может укладываться в одни из 
следующих временных рамок: от б месяцев до 2 лет; на 2 года, 5 лет, до 
исполнения 18 лет.
Срок, на который устанавливается инвалидность, зависит от обра­
тимости вызванных заболеванием, травмой или дефектом функцио­
нальных нарушений, а также возможностей социальной адаптации, а 
другими словами - от клинического прогноза и реабилитационного по­
тенциала организма ребенка.
Реабилитация
Реабилитация в педиатрии имеет свою специфику в силу особен­
ностей детского организма Последствия многих заболеваний, дефекты 
развития существенно нарушают адаптивные способности детского ор­
ганизма не позволяя считать такого ребенка вполне здоровым. В уставе 
ВОЗ определено, что здоровье —  это состояние физического, духовного 
и социального благополучия при отсутствии болезней или физических 
дефектов. Восстановление здоровья заболевшего ребенка во всех аспек­
тах, в том числе и функциональном, должно быть в центре внимания 
врача-педиатра
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Реабилитация в педиатрии — четко очерченный этап в стройной 
системе детского здравоохранения. Начинается он с момента возникно­
вения заболевания, травмы или дефекта развития и заканчивается вос­
становлением физического, психического и социального благополучия 
при отсутствии или стойкой компенсации патологических отклонений 
морфологического или функционального характера.
Возможность и эффективность реабилитации зависят не только от 
социальных условий, но и от правильного понимания каждым врачом ее 
целей и особенностей.
Цель реабилитации в педиатрии — не только вернуть больному 





в) этапность (стационарный этап, поликлинический этап и сана­
торно-курортный этап)
г) преемственность
д) комплексный характер реабилитации
е) индивидуальный подход.
Местом осуществления реабилитационных мероприятий в педи­
атрии являются все учреждения здравоохранения и просвещения, а так­
же семья ребенка, обеспечивающие восстановление его здоровья на оп­
ределенном этапе. Медицинская реабилитация проводится, как правило, 
в нескольких учреждениях. Из них наиболее важное значение имеют 
родильный дом (родильное отделение); детская поликлиника (амбула­
тория, консультации); стационар; реабилитационные отделения; спе­
циализированный диспансер; санаторные отделения больницы; специа­
лизированный детский санаторий; оздоровительный лагерь санаторного 
типа; детские ясли, ясли-сад; школа, школа-интернат.
Уровни и службы медицинской реабилитации в Республике Бела­
русь:
1) республиканский уровень:
- отделение реабилитации с клиникой на базе Белорусского науч­
но-исследовательского института экспертизы трудоспособности и орга­
низации труда инвалидов
- центры специализированной реабилитации на базе клинических
НИИ
2) областной уровень:
- областные многопрофильные отделения медицинской реабили­
тации на базе областной больницы
- специализированные реабилитационные койки в отделениях
- реабилитационные койки на базе диспансеров
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- кабинеты медико -  профилактической реабилитации.
3) местный уровень: неспециализированные отделения медицин* 
ской реабилитации.
Комплексное применение разнообразных средств реабилитации в 
соответствии с планом восстановления здоровья и функциональной 
полноценности заболевшего ребенка требуют особого подхода к вопро­
сам организации и методики. Отечественный и зарубежный опыт вос­
становительного лечения имеет ряд основополагающих положений: 
реабилитация больного ребенка должна осуществляться в условиях уч­
реждения, располагающего всеми видами восстановительного лечения, 
а также имеющего налаженную связь с другими лечебными и реабили­
тационными учреждениями;
- реабилитация заболевшего ребенка должна начинаться на самых 
ранних стадиях болезни, составляя естественную и органическую часть 
лечебных мероприятий, дополняя и обогащая комплексное лечение;
- процесс реабилитации должен осуществляться непрерывно, пока 
не будет достигнуто максимальное восстановление здоровья ребенка;
- реабилитация на каждом этапе носит комплексный характер;
- индивидуальный характер как программы реабилитации, так и 
применения средств учитывающих особенности личности ребенка и 
своеобразие патологических и функциональных изменений;
- конечная цель реабилитации — возвращение ребенка к обычным 
для него условиям жизни, учебы, а при необходимых изменениях — 
адаптация к новым условиям жизни.
Ребенок, возвращающийся после обычного лечения в детское уч­
реждение или домашнюю обстановку, не может без затраты определен­
ных усилий быстро адаптироваться к условиям, казалось бы, привычной 
для него жизни. Эти усилия не всегда приводят к успеху, и в ряде слу­
чаев возникает рецидив заболевания или новое заболевание. Следова­
тельно, для полноценного восстановления здоровья ребенка нужна ка­
чественно новая организация лечебно-реабилитационных мероприятий 
с широким использованием лечебно-охранительного режима, диетоте­
рапии, фармакологии, ЛФК, массажа, физиотерапии, психотерапии.
Медицинская реабилитация -  это комплекс услуг, направленный 
на восстановление нормальной жизнедеятельности организма пациента 
и компенсацию его функциональных возможностей, нарушенных в ре­
зультате заболевания.
Методы медицинской реабилитации:
• психотерапия (с учетом личностных особенностей и психологи­
ческой установки больного)
- физические методы (ЛФК, массаж, дыхательная гимнастика, 
собственно физиотерапевтические процедуры, иглорефлексотерапия, 
акупрессура и др.)
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- медикаментозные методы (прежде всего это патогенетические 
средства и средства, активизирующие защитные силы организма, в об­
щем процессе реабилитации им отводится достаточно скромная роль)
- реконструктивные и органосохраняющие операции
- протезирование и ортезирование (использование ортопедиче­
ских приспособлений для биомеханической коррекции поврежденных 
собственных конечностей)
- диетотерапия
- "терапия занятостью" и профессиональная трудотерапия (чтобы 
больной меньше лежал и "уходил" в болезнь, а активней включался в 
бытовую, посильную профессиональную деятельность, общался с 
людьми и т.д.)
Весь процесс реабилитации больного ребенка можно разделить на 
три этапа: клинический, санаторный и адаптационный.
П е р в ы й  э т а п  —  к л и н и ч е с к и й  (с т а ц и о н а р н ы й ). На этом этапе 
обеспечивается не только восстановление функции пораженных систем, 
но и подготовка организма ребенка к следующему этапу реабилитации. 
Для решения этих задач используются фармакология, диета, ЛФК, мас­
саж, физиотерапия. Большое значение, в зависимости от степени и ха­
рактера заболевания, имеет диета. Разгрузочная — в остром периоде, 
витаминная, калорийная и легко усвояемая — в период выздоровления. 
Первый этап реабилитации оценивается по биохимических показателям, 
ЭКГ, функциональным показателям.
В т о р о й  э т а п  р е а б и л и т а ц и и  —  с а н а т о р н ы й . Он имеет решающее 
значение для нормализации функции пораженной системы наряду с 
восстановлением функций других органов и систем. Особое внимание 
уделяется расширению физической и психической деятельности ребен­
ка в соответствии с его возрастными и индивидуальными особенностя­
ми. Этот этап реабилитации больного ребенка проводится в специали­
зированном санатории. Основное внимание уделяется диете, закали­
вающим процедурам, физиотерапии, ЛФК.
После санаторного лечения функциональные показатели норма­
лизуются. Успешность реабилитации определяется положительной ди­
намикой роста и развития ребенка. Существенную роль в оценке ре­
зультатов санаторного лечения играет наличие у ребенка положитель­
ных эмоций, хорошего самочувствия, нормального сна и аппетита. По­
казателем завершения санаторного этапа реабилитации надо считать от­
сутствие клинических, рентгенологических и иных признаков патологи­
ческого процесса.
Т р е т и й  э т а п  р е а б и л и т а ц и и  —  а д а п т и в н ы й .  На этом этапе дости­
гается нормализация функциональных показателей, характерных для 
данного возраста, обеспечивающих возврат ребенка к обычным для него 
условиям жизни и учебы. Адаптационный этап реабилитации может
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проводиться и в специализированном центре. Содержание реабилита­
ционных мероприятий определяется состоянием здоровья ребенка и 
степенью адаптации функциональных систем. Завершается третий этап 
реабилитации полным восстановлением здоровья. Однако это не так, 
при хронических заболеваниях (пороки сердца, бронхиальная астма, по­
лиомиелит и др.), задача реабилитации состоит не только в достижении 
состояния максимальной компенсаций функций больного органа, но и в 
поддержании состояния этой компенсации. Такие дети продолжают ос­
таваться на диспансерном учете в поликлинике, врачи которой наблю­
дают за состоянием здоровья ребенка (осмотр, анализы, функциональ­
ные пробы и т.д.). У таких детей реабилитация затягивается на опреде­
ленный срок, перемещаясь с возвращением к первому и второму этапам 
в периоды обострения. Реабилитационная программа в сжатом виде 
фиксируется в специальной карте.
П с и х о л о ги ч е с к а я  р е а б и л и т а ц и я  — это воздействие на психиче­
скую сферу больного ребенка. При проведении психологической реаби­
литации целесообразно выделять три аспекта, которые определяют ее 
основные задачи:
- операционально-деятельный аспект -  направленный на форми­
рование у детей-инвалидов с раннего возраста умений и навыков, необ­
ходимых для самостоятельной жизни;
- социальный аспект -  формирующий стремление ребенка- 
инвалида к максимально возможному уровню взаимодействия с соци­
альным окружением;
- личностный аспект -  направленный на осознание своего состоя­
ния и положения в обществе и формирование на этой основе саморегу­
ляции личности в условиях ограниченных возможностей самореализа­
ции.
Эта форма реабилитации сопровождает весь цикл реабилитацион­
ных (лечебно-восстановительных) мероприятий.
П е д а го г и ч е с к а я  р е а б и л и т а ц и я  — это мероприятия воспитательно­
го характера. Педагогическая реабилитация направлена на формирова­
ние у больного ребенка необходимых умений и навыков по самообслу­
живанию, получение школьного образования. Важным аспектом педа­
гогической реабилитации является формирование у ребенка психологи­
ческой уверенности в собственной полноценности и воспитании пра­
вильной профессиональной ориентации, подготовки к доступным ви­
дам деятельности, создания у ребенка с ограниченными возможностями 
уверенности в том, что приобретенные знания в той или иной области 
окажутся полезными в последующем трудоустройстве.
С о ц и а л ь н а я  р е а б и л и т а ц и я  — процесс социального становления 
человека, который включает в себя усвоение индивидом социального 
опыта, системы социальных связей и отношений.
171
Цель реабилитации детей инвалидов — содействие в улучшении 
качества жизни ребенка, имеющего инвалидность, защита и представ­
ление его интересов, в различных кругах, создание условий для вырав­
нивания возможностей детей и подростков и создание предпосылок для 
независимой жизни.
При проведении социальной реабилитации решаются такие зада­
чи: развитие творческих возможностей ребенка; пробуждение социаль­
ной активности; воспитание чувства собственного достоинства; стрем­
ление к самоопределению; формирование способности к выбору жиз­
ненной позиции, а не довольствование ролью пассивных потребителей 
льгот и привилегий; стремление к активному участию в преобразовани­
ях, направленных на улучшение жизни общества.
Профессиональная реабилитация детей - инвалидов, это, прежде 
всего, профессиональная ориентация детей-инвалидов. Профессио­
нальная ориентация включает: профессиональное образование и про­
свещение; профессиональную диагностику; профессиональное воспита­
ние; профессиональную консультацию; профессиональный подбор.
Профессиональная ориентация детей-инвалидов осуществляется 
в общеобразовательных, специальных общеобразовательных 
школах-интернатах (школах) при участии центров профессиональной 
ориентации молодежи и педагогических работников учебных заведе­
ний профессионального образования.
Профессиональное просвещение осуществляется об­
щеобразовательными школами в процессе изучения гуманитарных и 
естественно-математических предметов, предмета "Основы выбора 
профессии". В профессиональном просвещении принимают уча­
стие государственные службы занятости, медицинские реабилита­
ционные экспертные комиссии, а также учебные заведения профес­
сионального образования.
Профессиональная диагностика и профессиональный подбор 
обеспечивают выбор профессии, соответствующей интересам, 
склонностям, задаткам профессиональных способностей, состоянию 
здоровья, конъюнктуре рынка труда. Профессиональная диагностика 
осуществляется лечебно-профилактическими учреждениями Мини­
стерства здравоохранения Республики Беларусь и центрами профес­
сиональной ориентации молодежи.
Профессиональное воспитание предусматривает формирова­
ние профессиональных интересов, склонностей, профессиональ­
ной пригодности и осуществляется поэтапно дошкольными учреж­
дениями, общеобразовательными школами, учебными заведениями 
профессионального образования.
Профессиональная консультация осуществляется штатным 
психологом, медицинским работником учебного заведения с привлече­
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нием специалистов медико-реабилитационной экспертной комиссии, 
центров профессиональной ориентации молодежи и педагогических 
работников учебных заведений профессионального образования.
Органы образования несут ответственность за организацию рабо­
ты по профессиональной ориентации детей-инвалидов.
В реабилитационных центрах широко используется метод трудо­
вой терапии, основанный на тонизирующем и активизирующем воздей­
ствии труда на психофизиологическую сферу ребенка. Длительная без­
деятельность расслабляет человека, снижает его энергетические воз­
можности, а работа повышает жизненный тонус, являясь естественным 
стимулятором.
Большую роль трудовая терапия играет при заболеваниях и трав­
мах костно-суставного аппарата, предотвращая развитие стойких анки­
лозов (неподвижность суставов).
Особое значение трудовая терапия приобрела при лечении психи­
ческих болезней, которые часто являются причиной длительной изоля­
ции больного ребенка от общества. Трудовая терапия облегчает взаимо­
отношения между людьми, снимая состояние напряженности и беспо­
койства. Занятость, концентрация внимания на выполняемой работе от­
влекают пациента от его болезненных переживаний. (Кроме того, тру­
довая терапия позволяет приобрести определенную квалификацию.)
Бытовая реабилитация — включает обустройство жилого поме­
щения, предоставление технических средств реабилитации, осуществ­
ление других мероприятий, помогающих преодолевать существующие 
барьеры, повышать качество жизни ребенка.
В последнее время большое значение придается спортивной реа­
билитации. Участие в спортивно-реабилитационных мероприятиях по­
зволяет детям преодолевать страх, формировать культуру отношения к 
еще более слабому, корректировать иногда гипертрофированные потре­
бительские тенденции и, наконец, включать ребенка в процесс самовос­
питания, приобретения навыков вести самостоятельный образ жизни, 
быть достаточно свободным и независимым.
Задачи реабилитации, а также ее формы и методы меняются в за­
висимости от этапа: лечебно-реабилитационный, этап ранней стацио­
нарной реабилитации, амбулаторно-поликлинический, домашний, сана­
торный. В зависимости как от состояния ребенка -  степени выраженно­
сти последствий заболевания или травмы, так и от этапа реабилитации 
меняется ее цель: стабилизация состояния ребенка, частичное или пол­
ное восстановление имеющихся ограничений жизнедеятельности и др. 
Таким образом, реабилитация —  это не просто оптимизация лечения, а 
комплекс мероприятий, направленный на оказание всесторонней помо­
щи детям-инвалидам, способствующий восстановлению здоровья, вос­
становлению их психосоциального статуса и интеграции в общества.
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Код формы по ОКУД
Код у ч р еж д ен и я  п о  ОКПО
М еди ц ин ская д о к у м ен тац и я
Форма № 0 3 0 /у
н аи м ен о в ан и е  у ч реж ден и я
КОНТРОЛЬНАЯ КАРТА 
диспансерного наблюдения
Код или № медицинской карты амбулатор­
ного больного (истории разви тия ребен­
ка)
Заболевание, по поводу которого в з я т  
под диспансерное наблюдение
Д иагноз устан овлен  впервые в жизни
Фамилия врача  ______
Д ата в зяти я  на учет
Д ата снятия с  учета  
Причина снятия ____
д ата
Заболевание выявлено: при обращении
з а  лечением , при профосмотре (подчерк­
нуть)
1. Фамилия, имя, отчество
2 . Пол __________________
3 . Дата рождения ______
4 . Адрес ________________
5 . Место работы (учебы)
6 . Профессия (должность)





Оборотная сторона ф. № 030/у
Записи об изменении ди агн о за , сопутствующих заболевани ях , осложнениях
Л ечебно-профилактические мероприятия (госп итализац ия, санаторно-курортное 
лечени е, трудоустройство, перевод на инвалидность.
Дата Мероприятия
П одпись в р а ч а
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Глава 12. Ультразвуковая диагностика в педиатрии 
(Л.И. Жукова)





- безболезненность, безопасность и безвредность;
- возможность многократного повторения при необходимости 
динамического наблюдения;
- возможность использования в тяжелом состоянии, при ИВЛ и 
во время оперативных вмешательств.
При проведении ультразвукового исследования (УЗИ) у детей не­
обходимо учитывать их психологические особенности: дети очень боят­
ся любых медицинских процедур. Более спокойно на обследование реа­
гируют дети только с 6-7 летнего возраста. И даже в этом возрасте дети 
не всегда способны точно выполнять распоряжения врача, например, 
задержать дыхание. В кабинете УЗИ должны быть яркие игрушки. При 
осмотре тело ребенка обнажается минимально. Это позволяет предот­
вратить переохлаждение, создает у ребенка ощущение защищенности. 
УЗИ детям надо проводить в присутствии родителей, желательно чтобы 
во время осмотра мать сидела рядом с ребенком, обнимала его. Детям 3- 
5 лет надо дать потрогать датчик.
Разрешающая способность современных диагностических аппара­
тов чрезвычайно велика. Это дает возможность выявлять изменения в 
организме на ранней доклинической стадии болезни, когда пациент еще 
не испытывает болезненных ощущений.
Ультразвуковое исследование имеет большое значение в диагно­
стике различных патологических состояний.
УЗИ позволяет определить:
- расположение внутренних органов;
- размеры органа;
- поражение структуры внутренних органов;
- смещение внутренних органов из-за наличия опухоли или дру­
гих патологических состояний;
- накопление жидкости вокруг внутренних органов.
В диагностических целях для ультразвуковой диагностики обыч­
но используют датчики с частотами: 3,0 МГц—15 МГц.
Применение датчиков:
- 3,0 МГц (конвексные и секторные) используются в кардиологии;
- 3,5 МГц (конвексные и секторные) — в диагностике органов 
брюшной полости и малого таза;
- 5,0 МГц (конвексные и секторные) — в педиатрии;
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- 7,5 МГц — 15 МГц (линейные) — при исследовании поверхност­
но расположенных органов: щитовидной железы, вилочковой железы, 
лимфатической системы.
Методика УЗИ органов брюшной полости
УЗИ органов брюшной полости проводится утром натощак после 
ночного голодания, однако в экстренных ситуациях исследование мо­
жет быть выполнено в любое время. В большинстве случаев особой 
подготовки не требуется, хотя у тучных пациентов, больных с выражен­
ным метеоризмом качественный осмотр может быть затруднен. Для 
уменьшения помех, обусловленных наличием газа в кишечнике, реко­
мендуется в течение 2—3 дней исключение из пищи продуктов, усили­
вающих газообразование в кишечнике. Эхография проводится в поло­
жении больного лежа на спине, левом и правом боку, сидя или стоя.
УЗИ печени
Технические приемы визуализации органов брюшной полости те 
же, что и во взрослой практике.
Показаниями для исследования печени являются многие клиниче­
ские симптомы и жалобы больного. Сканирование проводится при бо­
лях в животе, объемном образовании в брюшной полости, желтушном 
синдроме, при кровотечении из пищеварительной трубки, при «остром 
животе» и т.д.
Ультразвуковое исследование проводится при положении больно­
го на спине из-под правой реберной дуги датчиками различной конфи­
гурации и частоты. Иногда используется межреберный подход спереди,
сбоку по
подмышечным линиям, а также сзади через правую почку. Для 
лучшей визуализации печеночной паренхимы используются приемы за­
держки дыхания на глубоком вдохе или «надувания» живота. В некото­
рых ситуациях используется сканирование при вертикальном положе­
нии больного.
Измеряется максимальный переднезадний размер, или толщина 
правой доли печени. У новорожденных доношенных детей со средней 
массой тела этот размер колеблется около 45 мм, у старших детей он 
может достигать 130-150 мм в зависимости от физического развития 
ребенка. При УЗИ печени определяют размеры, эхогенность паренхи­
мы, сосудистый рисунок, очаговые изменения.
При различных положениях датчика в паренхиме печени хорошо 
прослеживаются две венозные системы. Одновременно продольные 
срезы долевых ветвей воротной вены и печеночные вены не видны, по­
скольку сканируются они во взаимно перпендикулярных плоскостях. 
Допплеровские методики позволяют оценить кровоток в данных веноз­
ных системах.
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У здорового ребенка эхогенность паренхимы печени средняя. 
Оценка этого параметра целиком базируется на опыте врача- 
исследователя и некоторых технических нюансах настройки аппарата 
(рисунок 12.1).
Рисунок 12.1. Нормальная эхограмма печени ребенка 
Диффузные изменения паренхимы печени наблюдается при 
жировом гепатозе, хроническом гепатите, фиброзе и циррозе печени. 
При хроническом гепатите визуализируется незначительное диффузное 
повышение эхогенности паренхимы. Оно заметно отличается от тако­
вого при жировой инфильтрации печени из-за структурной перестрой­
ки. Это выражается в наличии мелких гиперэхогенных включений в па­
ренхиме печени, сохранности сосудистого рисунка. Причем рисунок 
может быть подчеркнут из-за периваскулярного фиброза.
Диффузное понижение эхогенности паренхимы печени отмечает­
ся значительно реже, поскольку нет его четких визуальных признаков. 
Это состояние встречается в острой фазе токсических изменений, гепа­
титов. Можно отметить при этом значительное усиление сосудистого 
рисунка за счет утолщения и повышения эхогенности стенок веточек 
воротной вены, повышения эхогенности периваскулярной ткани. Сосу­
ды прослеживаются вплоть до капсулы печени.
При остром гепатите отмечаются изменения со стороны стенок 
желчного пузыря — они становятся резко отечными.
В случаях острого инфекционного гепатита подобные сосудистые 
изменения могут сопровождаться транзиторной портальной гипертензи­
ей. К изменению стенок сосудов присоединяется утолщение и повыше­
ние эхогенности стенок желчного пузыря, желчных протоков. Иногда 
изменения стенок пузыря выражены настолько, что определяется сим­
птом «слоистости», характерный для острого холецистита.
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Изолированное усиление сосудистого рисунка, изменения стенки 
желчного пузыря и желчных протоков один из самых частых в педиат­
рической практике симптомов изменения печени. Замечено, что подоб­
ные изменения встречаются при любой вирусной инфекции, интоксика­
ции, синдроме «острого живота» различной этиологии.
Очаговые изменения паренхимы печени диагностируются зна­
чительно проще, чем диффузные. Выглядят они как гипоэхогенные об­
разования округлой или овальной формы с четкими и ровными конту­
рами, однородным гипоэхогенным содержимым и тонкой гиперэхоген­
ной капсулой. Очаговые изменения в печени это кисты, гемангио­
мы, опухоли, очаги инфекционной этиологии. Врожденные солитарные 
кисты чаше всего располагаются подкапсульно в VI и VII сегментах 
правой доли, III сегменте левой доли, хотя могут встретиться и в любом 
другом сегменте (рисунок 12.2).
Рис. 12.2. Киста левой доли печени 
В отличие от солитарных врожденных кист множественные кис­
ты, или поликистоз, -  тяжелейшее врожденное заболевание. В 50% слу­
чаев поликистоз печени сочетается с поликистозом почек, возможно 
поликистозное поражение других паренхиматозных органов.
При этом заболевании размеры кист могут варьировать от микро­
скопических до гигантских. Поражаются все отделы печени. Она обыч­
но увеличена, плотна за счет сопутствующего фиброза.
При ультразвуковом исследовании затруднений в диагностике за­
болевания не возникает, если кисты имеют большие размеры. Форма их 
может быть самой разнообразной. Общая эхогенность печеночной па­
ренхимы повышена; обращает внимание отсутствие нормального сосу­
дистого рисунка воротной вены. Этот ультразвуковой признак помогает 
в диагностике поликистоза, когда полости мелких кист невозможно 
увидеть из-за их незначительной величины.
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Одной из причин образования кист в печени является её травма­
тическое поражение. При наличии крупной подкапсульной или парен­
химатозной гематомы возможно формирование вторичной кисты спустя 
2 нед. Выглядят вторичные кисты как обычная круглая киста с тонким 
гиперэхогенным ободком. В первые дни содержимое неоднородное за 
счет образования сгустка крови. В дальнейшем сгусток исчезает, и со­
держимое кисты становится однородным и гипоэхогенным. Мелкие 
травматические гематомы в печени ребенка закрываются самостоятель­
но и довольно быстро в течение 2-3 нед.
При цветовом допплеровском картировании (ЦДК) наблюдается 
отсутствие нормального сосудистого рисунка и нарушение кровоснаб­
жения. Капсула печени сохранна. Вокруг печени, под правой долей, 
возможно появление реактивного выпота.
Известен вариант исхода гематом -  образование кальцинатов в 
очаге поражения. Кальцинаты могут образоваться также после очагово­
го некротического поражения печени любой другой этиологии.
Возможны очаговые поражения печени инфекционной этиологии, 
после которых может быть отложение солей кальция в зоне некроза. К 
таким инфекциям прежде всего относится иерсиниоз, хламидноз, ток- 
сокароз, описторхоз, бактериальная инфекция с образованием абсцес­
сов, врожденный сифилис. Чаще всего они имеют в диаметре около 15- 
20 мм, контуры их нечеткие, размытые, вокруг возможен легкий гипе­
рэхогенный ободок, также имеющий размытые контуры.
Эти паренхиматозные изменения печени сопровождаются различ­
ным по степени увеличением лимфатических узлов в воротах печени, 
под капсулой поджелудочной железы, по ходу крупных сосудов (рису­
нок 12.3).
Рисунок 12.3. Очаги в печени инфекционной этиологии
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УЗИ желчного пузыря и желчевыводящих протоков
Показаниями для проведения ультразвукового исследования 
желчного пузыря и желчевыводящих протоков являются боли в животе, 
желтуха, пальпируемое образование в верхних отделах живота, гепа- 
тоспленомегалия.
В обычной практике оценка желчного пузыря и протоков входит в 
единый комплекс исследования наряду с оценкой печени, поджелудоч­
ной железы, селезенки, почек, крупных сосудов и лимфатических узлов.
УЗИ ребенка проводят утром натощак. Возможно исследование 
и во второй половине дня. При этом время голодания после легкого зав­
трака должно составлять не менее 6 ч. Дополнительные манипуляции в 
виде очистительных клизм, особой диеты, медикаментозной подготовки 
в педиатрической практике не проводятся.
Исследование проводится в положении ребенка лежа на спине. 
Также применяются и другие методики -  в положении сидя, в положе­
нии лежа на левом или правом боку. Обычно сканирование осуществля­
ется из правого подреберья. У детей старшего возраста для лучшей ви­
зуализации иногда требуется глубокий вдох больного. Ультразвуковая 
оценка изучаемого органа носит в основном анатомический характер: 
расположение, форма, размеры, стенки, содержимое, взаимодействие с 
рядом расположенными анатомическими структурами.
В  процессе роста ребенка форма пузыря изменяется от веретено­
образной к цилиндрической, а затем каплевидной. В любом возрасте 
могут встретиться различные комбинации вариантов расположения и 
формы желчного пузыря. Стенка желчного пузыря у детей очень тонкая. 
Толщина стенки у детей старшего возраста не должна превышать 1мм. 
Эхогенность ее несколько выше эхогенности паренхимы печени, струк­
тура -  однородная (рисунок 12.4).
Рисунок 12.4. Нормальная эхограмма желчного пузыря
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Содержимое желчного пузыря в норме однородное и гипоэхо- 
генное. Очень у многих детей (практически всегда) определяется не­
большое количество рыхлого осадка - результат концентрационной 
функции желчного пузыря, когда в осадок выпадают некоторые компо­
ненты коллоидного раствора -  желчи (холестерин, билирубинат кальция 
и т.д.). Иногда этого осадка становится много — он занимает половину и 
более полости пузыря, приобретает более эхогенный характер и по сво­
ей «плотности» приближается к эхогенности печени. Такой характер 
изменения свидетельствует о дисхолии (рисунок 12.S).
Рисунок 12.5. Дисхолия
Чаще всего при УЗИ можно обнаружить изменение формы 
желчного пузыря. Клиническое значение имеют лишь стойкие дефор­
мации (аномалии развития), не исчезающие при перемене положения 
тела и определяющиеся при повторных обследованиях. К таким дефор­
мациям желчного пузыря относятся различные необратимые измене­
ния его формы (перегибы), стенки (перетяжки) и просвета (перегород­
ки).
При неправильной методике сканирования возможна неправиль­
ная интерпретация данных о форме желчного пузыря. Если использует­
ся только одно положение больного лежа на спине, то желчный пузырь 
деформируется, изгибается -  в основном из-за воздействия толстой 
кишки.
При сканировании больного в положении на левом боку, в поло­
жении сидя или даже стоя эти ложные (лабильные) перегородки и пере­
гибы в большинстве своем ликвидируются и за патологические измене­
ния не принимаются. Истинные перегородки или мембраны (как резуль­
тат нарушения эмбриогенеза) никуда не исчезают при любом положе­
нии больного.
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Не исчезают также и выявленные перегибы, которые могут быть 
врожденными или приобретенными в результате воспалительного про­
цесса (рисунок 12.6).
Рисунок 12.6. Деформация желчного пузыря
Холециститы у детей встречаются очень редко. Выявление хо­
лецистита должно быть только клинико-инструментальным. При этом 
заболевании у детей изменения стенки желчного пузыря невозможны 
без сочетания с выраженными клиническими симптомами (болевой 
синдром, симптомы холепатии, изменения в лабораторных данных). С 
другой стороны, эхографическое заключение должно опираться на ком­
плекс ультразвуковых признаков изменений стенки пузыря, его просве­
та (желчи), иногда формы.
К классическим признакам холецистита относится утолщение 
стенки свыше 2 мм, которое может быть равномерным во всех отделах 
пузыря или неравномерным с преимущественным поражением стенок 
выходного отдела и/или дна. Толщина пораженной стенки может дости­
гать 6-8 мм. Внутренний контур -  неровный, четкий. При этом эхоген- 
ность пораженной стенки также может быть разной -  повышенной или 
пониженной. Последний признак обусловлен отеком, который иногда 
приводит к появлению симптома «слоистости».
При холецистите меняется эхогенность содержимого желчного 
пузыря. Появляется большое количество плотного осадка, который за­
нимает значительный объем и иногда заполняет весь пузырь. Сама 
манипуляция сканирования в этой стадии весьма болезненна.
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Выявление отдельных феноменов изменения стенки и просвета 
желчного пузыря очень часто не является признаком холецистита. Часто 
утолщение стенки является ложным — ошибка происходит при несо­
блюдении условий подготовки больного. Сокращение желчного пузыря, 
связанное с приемом даже незначительных объемов любой пищи, соков, 
минеральной воды, жевательной резинки, курением, всегда сопровож­
дается утолщением и повышением эхогенности стенки желчного пузы­
ря.
Истинное утолщение стенки чаще носит вторичный характер и 
происходит в результате самых различных причин. К ним относятся ви­
русные и бактериальные инфекции любой этиологии, аллергия (особен­
но пищевая), лимфоаденопатии, связанные с системным поражением 
(злокачественные лимфомы), с воспалительным поражением органов 
брюшной полости и забрюшинного пространства (пиелонефриты, гло- 
мерулонефриты) и с перитонитами, гепатиты, портальная гипертензия 
различной этиологии и уровня, гипоальбуминемия (гипопротеинемия). 
Эхогенность стенки пузыря в этих случаях может быть повышенной, 
пониженной, с симптомом слоистости, который мы наблюдали при ост­
ром пиелонефрите, сердечной недостаточности, гепатитах, перитонитах, 
остром аппендиците, кишечной непроходимости, иерсиниозе, хлами- 
диозе и т.д.
Определенные аналогии можно привести между утолщением 
стенки желчного пузыря при вирусной инфекции и значительным уси­
лением сосудистого рисунка печени при этой же инфекции за счет 
утолщения и повышения эхогенности стенок всех веточек воротной ве­
ны и повышения эхогенности тканей, лежащих перипортально. Особен­
но это заметно у больных с абдоминальным болевым синдромом на фо­
не вирусной инфекции, когда невозможно в первое время исключить 
острую хирургическую патологию. При симптоматической терапии со­
судистый рисунок печени нормализуется через 3-5 дней. В эти же сроки 
уменьшается толщина стенки желчного пузыря и исчезает болевой син­
дром. Таким образом, эти изменения носят явно вторичный, неспеци­
фический характер.
Конкременты в просвете желчного пузыря у детей не являются 
редкостью. У детей желчнокаменная болезнь часто сочетается с анома­
лиями желчного пузыря. При УЗИ определяется наличие в просвете 
желчного пузыря одного или нескольких гиперэхогенных включений 
различной формы и размеров. При этом фиксируется симптом ультра­
звуковой дорожки, или тени. Зависит это в большой степени от химиче­
ского состава конкремента. Мягкие холестериновые камни даже при 
значительной величине могут не давать дорожки. Также не дают тень 
мелкие камни любой плотности.
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При перемене положения туловища, что является обязательным 
элементом в исследовании больного с желчекаменной болезнью, кон­
кременты легко смещаются. Смещения не происходит в случаях «вко­
лоченного» камня в шейке пузыря или при очень малых его размерах, 
когда он как бы прилипает к стенке.
Особенно часто это происходит при сочетании с симптомом 
«грязной» желчи, когда осадок выглядит как «замазка».
При тотальном заполнении просвета желчного пузыря конкремен­
тами ни сам желчный пузырь, ни отдельные камни визуализировать не 
удается из-за значительного отражения звукового сигнала (рисунок 
12.7).
Рисунок 12.7. Конкремент в желчном пузыре
УЗИ поджелудочной железы
В настоящее время ультразвуковое исследование является един­
ственным способом лучевой диагностики, позволяющим быстро, досто­
верно, оценить анатомическую сохранность поджелудочной железы у 
детей любого возраста. Показаниями для проведения эхографии явля­
ются абдоминальный болевой синдром, синдром срыгивания и рвоты, 
мальабсорбция, аллергия (особенно пищевая), кожные заболевания, 
симптом пальпируемой опухоли в верхней половине живота, высокая 
кишечная непроходимость, тупая травма живота. С другой стороны, 
поджелудочная железа всегда изучается при исследовании печени и 
желчевыделительной системы.
Методика сканирования железы - в эпигастральной области при 
поперечном расположении датчика визуализируются анатомические 
ориентиры -  поперечные срезы аорты, нижней полой вены, верхней 
брыжеечной артерии, продольный срез селезеночной вены. При этом
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сканирующая плоскость обязательно пройдет через ткань поджелудоч­
ной железы (рисунок 12.8).
Рисунок 12.8. Нормальная эхограмма поджелудочной железы 
У детей чаще всего встречаются реактивные изменения поджелу­
дочной железы -  повышение эхогенности и зернистость паренхимы, 
иногда на фоне увеличения размеров органа. Эти изменения являются 
неспецифическими (на фоне пищевых отравлений, гастритов, аллергии, 
вирусных инфекций и др.) и не соответствуют клиническому диагнозу 
«панкреатит».
УЗИ селезенки
Показания для исследования селезенки: спленомегалия, выявле­
ние объемного процесса в левом подреберье, заболевания крови, травма 
живота. Исследование является обязательным при сканировании 
верхней половины живота ребенка. Само по себе увеличение селезенки 
без изменения структуры и эхогенности ее паренхимы встречается до­
вольно часто при различных инфекциях, системных заболеваниях, ин­
токсикациях, злокачественных образованиях и др.
Самый частый вид поражения селезенки у детей это травма. 
Травма селезенки может быть у ребенка любого возраста. У старших 
детей разрывы селезенки возникают после механического воздействия 
(удара). Подкапсульные разрывы характеризуются образованием гема­
том различной величины и расположения -  сразу под капсулой, в па­
ренхиме, в воротах селезенки (рисунок 12.9).
Рисунок 12.9. Нормальная эхограмма селезенки 
Из известных структурных перестроек селезенки необходимо от­
метить появление очаговых поражений в виде гипер- и гипоэхогенных 
включений. Гиперэхогенные включения являются чаще всего результа­
том перенесенной деструкции (некроза) паренхимы -  вследствие токсо- 
кароза, иерсиниоза, хламидиоза, сифилиса, туберкулеза, микроабсцеди­
рования при сепсисе. Если ребенок осматривается в острую стадию пе­
речисленных выше заболеваний, то возможно увидеть феномен гипо­
эхогенных включений. Выявляются подобные изменения селезенки ча­
ще всего случайно.
У детей также нередко встречаются кисты селезенки (рисунок
12.10).
Рисунок 12.10. Киста селезенки
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УЗИ почек
Показаниями для осмотра являются клинические признаки воспа­
ления мочевой системы, боли в животе, синдром пальпируемой опухоли 
в брюшной полости, дизурические симптомы, лихорадка неясного гене- 
за, изменения в анализах мочи.
Эхография почек и мочевого пузыря должна обязательно прово­
диться при профилактических осмотрах, исследованиях по любому 
другому поводу органов брюшной полости и забрюшинного простран­
ства, поскольку некоторые изменения почек протекают без выражен­
ных, клинических признаков.
Особой подготовки для исследования не требуется. Если перед 
врачом ставится конкретная задача выявления патологии органов моче­
выделения, то сканирование необходимо проводить при наполненном 
мочевом пузыре. Причем это наполнение желательно проводить естест­
венным путем до появления первого позыва к микции. Почки, мочеточ­
ники и мочевой пузырь должны быть осмотрены до и после мочеиспус­
кания.
Ультразвуковая оценка почек в основном характеризует располо­
жение, контуры, размеры, свойства паренхимы и срединного комплекса. 
Самым информативным является продольное сканирование со стороны 
спины. Кроме этого используется сканирование через переднюю стенку 
живота и сбоку. Для определения размера почки измеряют длину (вер­
тикальный размер) и толщину (переднезадний размер) (рисунок 12.11).
Рисунок 12.11. Нормальная эхограмма почки ребенка
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Аномалии развития почек у детей выявляются достаточно час­
то. Могут наблюдаться аномалии количества и положения почек, ко­
торые в большинстве случаев протекают бессимптомно. При отсутствии 
почки в типичном месте следует помнить о возможной ее дистопии и 
прицельно осматривать всю брюшную полость и малый таз. Гипоплазия 
(недоразвитие) - почка нормальной формы и структуры, но меньшего 
размера (рисунок 12.12).
Рисунок 12.12. Гипоплазия левой почки
Аномалии расположения почек требуют сканирования из разных пози­
ций. Наиболее часто встречается подковообразная почка. Визуализация 
перешейка является достоверным признаком данного порока (рисунок
12.13).
Рисунок 12.13. Подковообразная почка
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Частой патологией в детском возрасте является удвоение чашеч­
но-лоханочной системы (ЧЛС) одной или обеих почек (рисунок 12.14).
Рисунок 12.14. Удвоение ЧЛС с расширением собирательного 
комплекса
Гидронефроз (обструкция пиелоуретрапьного сегмента) одна из 
наиболее частых аномалий мочевыделительной системы у детей. Суть 
порока в нарушении проходимости мочи из лоханки в мочеточник (ри­
сунок 12.15).
Рисунок 12.15. Гидронефроз II степени
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Среди аномалий структуры почек важное значение имеют кисты - 
солитарные, поликистоз, мультикистоз, а также губчатая почка (рису­
нок 12.16).
Рисунок 12.16. Мультикистоз почки
УЗИ щитовидной железы
Патология тиреоидной системы у детей распространена достаточ­
но широко. Особенно высока в последние годы распространенность 
йоддефицитных заболеваний (эндемического зоба), а также аутоиммун­
ных заболеваний щитовидной железы (главным образом, аутоиммунно­
го тиреоидита).
При УЗИ исследовании ребенок лежит на кушетке, под плечи 
подкладывается небольшой валик. Исследование щитовидной железы 
проводится в положении пациента лежа на спине с подложенным под 
плечи валиком и небольшим запрокидыванием головы. Если это поло­
жение является неудобным или нежелательным для пациента, исследо­
вание может проводиться сидя, с запрокинутой головой.
Сканирование осуществляется в трех основных плоскостях -  в 
поперечной, когда измеряется максимальная толщина перешейка и ши­
рина каждой доли, и в двух косопродольных (для каждой доли), когда 
измеряется их толщина и длина. При эхографии оценивается эхоген- 
ность (эхоплотность) и эхоструктура тиреоидной ткани и ее контуров и 
соотношение с рядом расположенными органами, а также объем щито­
видной железы.
В норме эхографическая картина железы относительно простая и 
представлена однородной тканью средней эхогенности. Контуры желе­
зы ровные, четкие, капсула практически не дифференцируется. В неко­
торых случаях в проекции ткани железы удается визуализировать сосу­
ды, которые представлены тонкими гипоэхогенными трубчатыми
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структурами в проекции верхних и нижних полюсов долей (рисунок 
12.17).
Рисунок 12.17. Нормальная эхограмма щитовидной железы 
(поперечный и продольный срезы)
К трем главным классам тиреопатий относят врожденные анома­
лии, диффузные заболевания щитовидной железы и узловой зоб. В 
структуре тиреоидной патологии превалируют заболевания, сопровож­
дающиеся диффузным увеличения щитовидной железы -  диффузный 
зоб.
Диффузные заболевания щитовидной железы
К группе диффузных заболеваний относят, как правило, приобре­
тенные патологические состояния. Выделяют заболевания, протекаю­
щие с гипертрофией и/или гиперплазией железистой ткани и как след­
ствие с увеличением размеров щитовидной железы (диффузный зоб, ти- 
ромегалия), с атрофией железистой ткани и как следствие с уменьшени­
ем размеров щитовидной железы (тиреоидная гипоплазия, приобретен­
ная атрофия щитовидной железы).
Среди диффузных заболеваний органа в детском возрасте отчет­
ливо доминируют варианты диффузного зоба. Для этого заболевания 
характерна эхографически неизмененная ткань -  как и у здоровых де­
тей, не имеющих зоба, эхоструктура однородная, мелкозернистая. Пока­
затели эхогенности тиреоидной ткани и все скоростные параметры ти­
реоидного кровотока также не отличаются от нормальных величин. Та­
ким образом, у детей, проживающих в условиях легкой йодной недоста­
точности, картина диффузного эндемического зоба по ультразвуковым 
параметрам отличается от нормы только увеличением объема щитовид­
ной железы (рисунок 12.18).
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Рисунок 12.18. Диффузный эндемический зоб
В детском и подростковом возрасте аутоиммунный тиреоидит ха­
рактеризуется полиморфизмом эхоструктурных изменений в тиреоид­
ной ткани наряду с увеличением щитовидной железы. При эхографии 
выявляются три типа нарушений эхоструктуры:
1. Малоизмененная тиреоидная ткань -  мелкие разнокалиберные 
(в диаметре 2-4 мм) единичные или множественные гипоэхогенные 
включения округлой формы с четкими контурами. Они выявляются на 
фоне нормальной по структуре и эхогенности окружающей ткани в обе­
их долях или только в одной из них, расположены по всему эхографиче­
скому срезу или фокально.
2. Измененная тиреоидная ткань -  аналогичные фокусы на фоне 
сниженной эхогенности окружающей ткани.
3. Резко измененная тиреоидная ткань -  гиперэхогенные включе­
ния точечного и/или линейного (тяжистого) характера на фоне общего 
снижения эхогенности и очагов с еще более сниженной эхогенностью 
(различной величины и формы без четких контуров). Эта картина в 
детском возрасте при данном заболевании выявляется редко.
Приведенный выше сравнительный анализ эхографических типов 
аутоиммунного тиреоидита позволяет с высокой долей уверенности 
предполагать, что регистрируемые при ультразвуковом исследовании у 
детей и подростков изменения отражают стадийность в течении патоло­
гического процесса и соответствуют последовательной смене фаз (эта­
пов) аутоиммунного поражения. Выделенные эхографические типы 
служат визуальным эквивалентом динамики основного заболевания 
(рисунок 12.19).
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Рисунок 12.19. Аутоиммунный тиреоидит
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